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  گزارش موردي
  

   متعدد كارسينوم بازال سل سندرمگزارش يك مورد 
    

   ***دكتر مرتضي فريدون نژاد ، ** فرشچيانمحمود دكتر ،  * دكتر اكرم انصار

  
  1/8/85:   ،  پذيرش 17/3/85: دريافت 

  

  :چكيده
 ـ    گورلين سندرميا  ) BCC(متعددكارسينوم بازال سل     سندرم :مقدمه   ا ارث اتـوزوم غالـب مـي باشـد ، در ايـن               اختلالي فاميليال ب
 متعدد با شروع از سنين پايين و تركيبي از اختلالات فنوتيپي ديگر از جمله ظاهر خاص صورت مثل پيـشاني برجـسته    BCC سندرم

دو ،پل بيني پهن و هيپرتلوريسم ،كيستهاي فك، پيتهاي كف دسـت و پـا، ماكروسـفالي، انوماليهـاي اسـكلتي ومهـره اي مثـل دنـده                           
درسـنين  ( ازجمله ديسژنزي كورپوس كالوزوم ،كلسيفيكاسيون فـالكس سـربري         CNSشاخه،دنده گردني و كيفواسكوليوز،اختلالات     

  .و نقص منتال ديده مي شود) پايين تر
لف  كه با ضايعات پوستي پيشرونده و متعدد با اندازه هاي مخت           است ساله اي    25بيماري كه شرح داده مي شود زن          :معرفي بيمار 

پيتهاي كف دسـت وپـا، كيـست فـك، دنـده گردنـي و دنـده دوشـاخه و                     ،) متعدد BCC(در گردن، قسمت فوقاني تنه وزير بغل        
  .همانژيوم كبدي مراجعه نموده است

 سـندرم با توجه به علايم باليني ،گزارش پاتولوژي بيوپسي ضايعات پوستي وگزارش راديوگرافيهاي بيمـار بـراي وي                   :ي  نهائنتيجه  
BCC  مطرح گرديد)  گورلينسندرم(متعدد.  

   

   گورلينسندرم/ پيت كف دست و پا  /  كارسينوم بازال سلسندرم : كليد واژه ها
   

  :مقدمه 
 اختلالـي   )BCC(متعـدد   كارسينوم بازال سـل    سندرم      

فاميليال با ارث اتوزوم غالب بـوده كـه تظـاهرات مختلـف             
دست  ي كف متعدد، پيتها  BCCوغير جلدي از جمله    جلدي

فكها، اختلالات اسكلتي دنده ها،      ژنيك پا، كيستهاي ادنتو   و
رسوبات كلسيم   كراتين و  كيستهاي .دارند جمجمه و مهره ها 

ظـاهر خـاص صـورت      . درپوست بويژه اسكالپ وجـود دارد     
  ،) Frontal Bossing(جملـه برجـستگي فرونتـال    از بيمـار 

لوريـسم  ريشه بيني پهن وهيپرت    ماگزيلاري هيپوپلاستيك، 
  ).1-4(چشمي قابل توجه است

اكثريــت بيمــاران ســفيد پوســت بوده،متوســط ســن        
هـا معمـولا    BCC سالگي مي باشد،   17-35بروزاولين تومور 

  متعدد بوده، هرقسمتي ازبدن را ممكن اسـت درگيـر كنـد           
  
  
  

ولي بيشتر درنواحي مركزي صورت بخصوص پلكهـا،نواحي        
انـواع  . بروز مي كنـد    اطراف چشم، بيني ، لب فوقاني وگونه      

ــف  ــا     BCCمختل ــه اي ي ــه، مورف ــدولار، پيگمانت ــل ن  مث
اولسراتيو ممكن است ديده شـود، امكـان متاسـتاز وجـود            

  ).2-6(تومور مي تواند به مغز گسترش يابد. دارد
 "بيمــاران ومعمــولا% 87پيتهــاي كــف دســت وپــا در      

% 74كيــستهاي فكهــا در . دردهــه دوم ديــده مــي شــوند
  Coarseصورت.  سالگي بروز مي كند20اغلب تا   وبيماران

 ، %)42(، هيپرتلوريـــــسم %)50(، ماكروســـــفالي%) 54(
 و%) 11(Springel، دفــورميتي %)13(دفــورميتي پكتــوس 

 تظاهرات ديگر مثل متاكارپ چهـارم كوچـك ، اسـكوليوز،          
، مدولوبلاستوم،  Spina bifida occultaكيفوز، دنده گردني،
  خـتلالات چـشمي ، كيـستهاي مزانتـر،        شكاف لب وكام ، ا    

  
  
  

 ــــــــــــــــــــــــــــــــــ 
  )ansar@umsha.ac.ir(همداندانشگاه علوم پزشكي زشكي پ دانشكده پوست گروه دانشيار *

  همداندانشگاه علوم پزشكي پزشكي  دانشكده پوستگروه  استاد **
  همداندانشگاه علوم پزشكي پزشكي  دانشكده پوستگروه  دستيار ***

  
  



 و همكاران دكتر اكرم انصار                                                                                                                                  متعددBCCسندرم 

  

70
  

ــنگهاي     ــا ، س ــي، ميلي ــروم رحم ــستان، فيب ــدان وپ   تخم
 از جملـه كلـسيفيه شـدن نـواحي          CNSكليه ، اخـتلالات     

  مختلــف مغــزي ونقــص منتــال ممكــن اســت ديــده       
  ).1-7،4-11(شود

  :معرفي بيمار
 س ـ ساله اي به نـام ل   25 زن  1384تيرماه سالدر       

 بــصورت ضــايعات جلــدي برجــسته و بــا شــكايت پوســتي
پيگمانته درنواحي مختلف گردن وتنـه فوقـاني بـه بخـش            

  . همدان مراجعه نمود -پوست بيمارستان سينا
  ضايعات جلـدي بـصورت پـاپول ، نـدول و پلاكهـايي                   

  با اندازه متفاوت و در نـواحي مختلـف گـردن ، شـانه هـا ،            
ــشهود       ــت م ــينه راس ــارجي س ــسمت خ ــل و ق ــر بغ زي

  ).1و2تصوير(دبو
  

  
  
  
  
  
  
  
  

  متعدد در گردن و تنه فوقانيBCC :1تصوير 
  

  
  

  
  
  
  
  
  
  

   درناحيه زير بغلBCC:2وير صت
  

بيمـار سـابقه      پلاكها حاشيه مشخص و مرواريدي داشتند،     
بروز اين ضايعات را ازدوران نوجواني مـي دهـد امـا اخيـرا              

مـار  در معاينه كف دست و پاي بي      . افزايش اندازه داشته اند   
  ) . 3و4تصوير(پيتهاي فرورفته متعدد ديده مي شد 

  
  

  
  
  
  
  
  
  

  پيتهاي متعدد كف پا: 3تصوير 
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  پيتهاي متعدد كف دست: 4تصوير 
  

  متعدد بيمار تحت بررسي بيشتر  BCC سندرمبا احتمال 
  .قرار گرفت 

از ضايعات جلدي بيمار بيوپسي بعمل آمد ومشاهدات              
 بصورت اپيـدرم آتروفيـك بـا تـوده هـاي            پي آن كميكروس

 گرفتــه از آن بــصورت تجمعــات ســلولهاي  تومــوري منــشأ
 در حاشـيه آنهـا و     ) Palisading(بازالوئيد باحالت نردبـاني     

  محيطــي در اســتروماي التهــابي گــزارش ) Cleft(شــكاف 
ــد ــشاهدات ، ش ــن م ــوعBCCاي ــردSolid  ن ــرح ك    را مط

  ).5تصوير(
  

  
  
  
  
  
  
  

 

  )solid از نوع   BCC(سي ضايعه جلديبيوپ: 5تصوير 
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در تصاوير راديولوژي بيمار دنده گردني و دنده دوشاخه در          
سمت راست ودر بررسي فكها ، كيست فك تحتاني گزارش 

  .شد
در بررسي سونوگرافي شكم و لگن بخـصوص رحـم و                 

تخمدانها به جز همانژيوم كبـدي ضـايعه خاصـي گـزارش            
  .يشات بيمار طبيعي بودساير بررسيها و آزما.نشد
  :بحث
 متعدد تظاهرات مختلـف جلـدي و غيـر          BCCسندرم      

مهمترين تظاهر جلدي   ). 1-4(جلدي با شيوع متفاوت دارد    
هاي متعدد مي باشـد كـه بطـور زودرس در           BCCبيماري  
پائينتر و در هر قسمتي از بدن ممكـن اسـت ديـده              سنين
ا شـروع از    هاي متعدد ب  BCCدر بيمار مذكور    ). 1-4( شود

  نوجواني و در نواحي مختلـف گـردن و تنـه فوقـاني ديـده               
  .مي شد كه تشخيص با بررسي پاتولوژي تاييد شد

  تظاهر جلدي ديگر بيماري پيتهـاي كـف دسـت و پـا                
  ).1-4(مي باشد كه معمولا در دهـه دوم تظـاهر مـي كنـد      

و اين بيمار نيز وجود ضايعات فرورفته كوچك كـف دسـت          
  .پا را از دهه دوم متذكر بود

  تظاهرات مختلف اسكلتي اسـتخواني دارد      سندرماين        
در بيمار مذكور دنده گردني و دنـده چهـارم          ).11-7،4-1(

كيستهاي فكي از   . دو شاخه در تصاوير راديولوژي ديده شد      
در اين بيمار كيـست     ). 1-4(علائم ديگر بيماري مي باشد      

  .  ديولوژي ديده شدفك تحتاني در تصاوير را
در بررسي سـونوگرافي كبـد بيمـار همـانژيوم كبـدي                 

  گزارش شد كـه دركتـب مرجـع وگزارشـات قبلـي بـه آن               
ساير بررسيها و آزمايشات بيمار نكته       .اشاره اي نشده است   
  .قابل ذكري نداشت

 متعـدد در  BCCدر بسياري از موارد وجود تركيبي از              
كي وپيتهاي كف دست وپا باعـث      كيستهاي ف ,سنين جواني 

كريتريـاي تشخيـصي زيـر      .آسان شدن تشخيص مي شـود     
بخصوص براي مواردي كه تشخيص مشكل است پيـشنهاد         

دو كريترياي ماژور يا يك كريترياي مـاژور و دو          ,شده است 
  .مينور براي تشخيص كافي است

ــا  BCC:كريترياهــاي مــاژور        ،  ســالگي30 متعــدد ت
  ، Polystoticتوژنيك ياكيست استخواني  كراتوكيستهاي ادن 

   ،پيتهــاي كــف دســت و پــا بــه تعــداد ســه تــا يــا بيــشتر
  
  
  

  
Falx calcificationو سابقه فاميلي )  سالگي20تا ( زودرس

  . متعددBCC  سندرماز
رحــم يــا  ، بلــقفيبــروم بــزرگ : كريترياهــاي مينــور      

ي  آنومال ، كيستهاي لنفومزانتريك  ، مدولوبلاستوم ،جمجمه  
 اختلال مادرزادي مثل شكاف كام يـا لـب و پلـي             ،اسكلتي
  ). 3-4(داكتيلي

وي ،  با توجه به علايم ذكر شده در بيمار معرفي شده                 
 متعـدد درسـنين     BCCداراي سه كريترياي مـاژور شـامل        

كيست ادنتوژنيك و پيتهاي متعدد كف دست و پـا           ، جواني
  . باشدآنومالي استخواني مي, و يك كريترياي مينور
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