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 زير چاپ موردگزارش

 گزارش يك مورد سندرم گورلين
 

  2سيروس ريسباف 1،معصومه شيرزايي
 

  دانشكده دندانپزشكي ،زاهدان و خدمات بهداشتي درمانيهاي دهان، دانشگاه علوم پرشكي استاديار بيماري .1
 دانشكده دندانپزشكي ،زاهدان و خدمات بهداشتي درمانيدانشگاه علوم پرشكي  استاديار جراحي دهان، فك و صورت،  .2

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
 
 
 
 
  

 مقدمه      

 Basal(يا سندرم كارسينوم بازال سـل متعـدد    )gorlin( سندرم گورلين

cell carcinoma:BCC(      اختلال فاميليال اتوزومـال غالـب، غيـر شـايع بـا ،
از سنين پايين شروع شده و  تظاهرات آن .باشدنفوذ كامل و تنوع فراوان مي

ز جملـه ظـاهر خـاص صـورت مثـل پيشـاني       تركيبي از اختلالات فنـوتيپي ا 
      ،)ادنتوژنيــك كراتوسيســت( هــاي فــككيســت ،پــل بينــي پهــن برجســته،

، CNSاخـتلالات   ،ايآنومـالي اسـكلتي و مهـره    ،هاي كف دست و پـا پيت
 عقب ماندگي ذهني و تومور بازال سـل متعـدد غالبـا در ايـن بيمـاري ديـده       

هـاي  دهـه دوم زنـدگي وكيسـت   در  ،هاي كف دسـت و پـا  پيت 1-4.شودمي
اكثـر بيمـاران    3.كنـد بيماران، بروز ميدرصد  74سالگي در  20تا سن  فك،

 .باشـد سـال مـي   17-35يانگين سن بروز اولين تومور، سفيد پوست بوده و م
BCC را  غالبا نواحي مركـزي صـورت و لـب فوقـاني     معمولا متعدد بوده و

دليـل  هسـندرم گـورلين كـه ب ـ   يك مـورد   در مطالعه حاضر  5.دكندرگير مي
اي در دندانپزشـكي برخـوردار   هاي فكي متعدد از اهميت ويژهوقوع كيست

  .گرددمي   است گزارش 
  معرفي بيمار

هـاي دهـان   چپ به بخش بيماريگونه  اله با شكايت از دردس 22 خانمي
تصــوير  ودر معاينــه دهــاني . دانشـكده دندانپزشــكي زاهــدان مراجعــه نمــود 

چنـين  هم. نيش نهفته مشهود بود كين، چهار دندان مولر سوم وراديولوژي ف
موجـب  هـاي نهفتـه مشـاهده گرديـد كـه      هاي متعدد در كنار دنـدان كيست

در ناحيه بالا  چپ عقل دندانموقعيت . اي مذكور شده بودهجابجايي دندان
 .)1تصوير(كف اربيت بود كه موجب درد و ناراحتي بيمار شده بود 

هـاي فكـي از   در تاريخچه پزشكي بيمار، مداركي دال بر وقـوع كيسـت   
سال پـيش جهـت    8بيمار . فك وجود داشتاوان نوجواني و سابقه جراحي 

و گــزارش جراحــي قــرار گرفتــه بــود برداشــت كيســت فكــي تحــت عمــل 
هيستوپاتولوژي ضايعه مطابق با ادنتوژنيك كراتوسيست بود كـه در پرونـده   

صورت هدر معاينه بيمار، ضايعات جلدي برجسته، ب .موجود بودپزشكي وي 
گوش، شـانه  ختلف، در نواحي مختلف گردن، هاي مپاپول و ندول با اندازه
بيمار سابقه بروز اين ضـايعات را از دوران  ). 2تصوير( و زير بغل مشهود بود

دسـت   در معاينه كف .كه اخيرا دچار افزايش اندازه شده بود داد،نوجواني مي
شد كه مانع فعاليت فيزيكي فرد هاي فرو رفته متعدد ديده ميو پاي بيمار، پيت

پل بيني پهن و صورت خشن در چهره بيمـار   چنين هيپر تلوريسم،هم .شده بود
  .كاملا مشخص بود

  

 
 

هاي ادنتوژنيك متعددهاي نهفته فك بالا و پايين و كيستموقعيت دندان :1تصوير   

  

 
هاي پوستي در ناحيه فوقاني تراگوستگ :2تصوير   

 

 چكيده
هاي كيست ،تركيبي از اختلالات فنوتيپي مانند ظاهر خاص صورت تظاهرات آن از سنين پايين شروع شده و .ل فاميليال اتوزومال غالب است، اختلاسندرم گورلين

ينه، در معا .دانشكده دندانپزشكي زاهدان مراجعه نمود درد در گونه سمت چپ بهساله با شكايت از  22خانمي  .شوددر اين بيماري ديده ميو آنومالي اسكلتي  فكي
و گزارش راديوگرافي  با توجه به علائم باليني، بيوپسي ضايعات .مشاهده گرديدد فكين هاي متعدكيستهاي كف دست و پا و ، پيتضايعات جلدي متعدد در گردن

  ]):  (   م ت ع پ ز ،[. سندرم گورلين مطرح گرديد
  ادنتوژنيك كراتوسيست سندرم گورلين، پيت، :هاكليدواژه
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كـاهش   اي ازخونريزي از ضايعات جلـدي، بـي اشـتهايي،   تاريخچهبيمار 
ــي  ــنج نم ــز دادوزن و تش ــه و ني ــكمي و  اي ازتاريخچ ــيدرد ش ــي در ب نظم

 .هيچ يك از اعضاي خانواده شكايت مشابه نداشـتند  .قاعدگي گزارش نشد
 CTدر . در راديوگرافي قفسه سينه، شواهدي از دنده دو شاخه مشاهده نشد

. )2تصـوير (دو طرفـه مشـاهده گرديـد     ماگزيلا و منديبول ضـايعات ليتيـك  
هـا ضـايعه خاصـي    خصوص رحـم و تخمـدان  هلگن، ب دراولتراسوند شكم و

ها و آزمايشـات بيمـار طبيعـي    ساير بررسي .مغز نرمال بود CT .گزارش نشد
ــود ــهــاي متعــدد فكــي كيســت ،در راديــوگرافي پانوراميــك .ب صــورت هب

اسكلروتيك مرتبط  مشخص هاي پري كرونال متعدد باحاشيهراديولوسنسي
بــالا مشــهود بــود  ن مــولر ســوم نهفتــه و دنــدان نــيش راســتبــا چهــار دنــدا

تبط بـا دنـدان مـولر سـوم راسـت      اي مرراديولوسنسي چند حفره .)2تصوير(
بدنـه  بود شده  تحتاني منديبول حاشيهبه سمت دندان وجب جابجايي ن مپايي

  هـاي مـرتبط بـا   كيسـت  .درگيـر كـرده بـود    نيـز  راموس و كرونوئيد نـاچ را 
هـا بـه سـمت    موجب جابجايي دندان بالا راست و چپ مولر سومهاي دندان

بـا توجـه    .ها را درگير كرده بودسينوس شده و تمامي فضاي هوايي سينوس
عمل آمده و تظاهرات باليني فرد بيمـار بـا احتمـال سـندرم     هراديوگرافي ببه 

-ابتدا تحت عمل جراحـي، دنـدان   .گورلين تحت بررسي بيشتر قرار گرفت

دربررسي هيستوپاتولوژي نمونه بـافتي شـامل   . هاي عقل نهفته خارج گرديد
 لايه بازال هيپر كروماتيـك  ،سلول 6-8تليالي با ضخامت حدود پوشش اپي

و سطح چين خورده پاراكراتوتيك بود كه در لومن مركزي آن ماده پنيري 
هاي كراتينه مشاهده گرديد كه بر اساس نماي هيستوپاتولوژي، حاوي دبري

جهــت عمــل  يــت بيمــاردرنها .ادنتوژنيــك كراتوسيســت گــزارش گرديــد
هـاي فكـي بـه متخصـص جـراح فـك و       جراحي و برداشت كامـل كيسـت  

  .صورت ارجاع گرديد
  بحث

تظاهرات مختلف جلدي و غير جلدي با شـيوع متفـاوت   سندرم گورلين 
نتوژنيـك كراتوسيسـت   چـون اد هايي هماين سندرم نادر با آنومالي 1-4.دارد
نفـر   120000در 1تـا   60000در  1شـيوع سـندرم از    .شـود مشخص مي فك

 به هر حال، .مشخص نشده استكانيسم اصلي بروز سندرم مو  1،2متغير است
قــرار دارد،  9كــه روي بــازوي بلنـد كرومــوزوم   PTCH1موتاسـيون در ژن 

 BCC، مشخصه سندرمنماي  1.باشدمي postnatalول ايجاد تومورهاي ئمس
هـاي  اريناهنج ـهاي فكي و كيست ي متعدد كف دست و پا،هاپيت متعدد،

تظاهرات زودرس بيماري است و  هاي فكي جزءكيست .باشدمي استخواني
 شـود، مي بيشتر از ماگزيلا در گير منديبل .اشدبعارضه سندرم مي ترينشايع

ولا هـا معم ـ ايـن كيسـت   .دو فك درگير شـده بـود   حاضر هر بيمارليكن در 
ويـژه  هو تورم فك شده، ب ممكن است باعث درد بدون علامت هستند، ولي

ا حاضـر نيـز ب ـ   بيمـار  .شـود  )erosion( زماني كه موجـب سـايش اسـتخوان   
هـا از بعـد   كيسـت  چپ مراجعه كرده بود اينشكايت از درد در ناحيه گونه 

بيمــار  6.دارا هســتند ات ادنتوژنيــك كراتوسيســت راهيســتولوژيك مشخصــ
هاي ادنتوژنيك كراتوسيست متعـدد در فكـين شـده    حاضر نيز دچار كيست

. باشدمتعدد مي دهد وميمعمولا در دوران بلوغ رخ  ،بازال سل كارسينوما .بود
ه تشـخيص زودرس بيمـاري   هـاي فكـي ب ـ  اين ضايعات جلدي در كنار كيست

حاضـر   بيمار در اين سندرم، BCCرغم شيوع بالاي بروز علي .كندكمك مي
سـلگي وجـود    30تا سن اين ضايعات  احتمال بروزليكن  .فاقد اين عارضه بود

 .باشـد ميو درموئيد سيست  تظاهرات پوستي ديگر شامل ميلياي پوستي 1.دارد
باشـد  مـي  BCCكه از بعد پاتولوژي مشـابه   هاي پوستي در اطراف گردنتگ

فيبروم قلـب   2.باشدولي در حقيقت مهاجم نيستند، نيز نماهاي ديگر بيماري مي
در بـدو تولـد   هاي قلبـي  فيبروم .دهندرخ ميموارد  درصد 2-20و تخمدان در 
تراسـوند  تصـادفي در معاينـه اول  طـور  ههاي تخمدان ب ـفيبروم .ندشومشاهده مي
دربيمار حاضر در سونوگرفي شـكم و لگـن ضـايعه خاصـي      7.شوندكشف مي

باشـد  هاي كف دسـت وپـا مـي   تظاهر جلدي ديگر بيماري، پيت .گزارش نشد
بيمار نيز وجود ضايعات فرو رفته  اين 1-4كنددر دهه دوم زندگي تظاهر ميكه 

در بسـياري از مـوارد،    .شده بود كوچك كف دست وپا را از دهه دوم متذكر
 هاي فكي وكيست متعدد در سنين جواني، BCCچون بروز وجود علائمي هم

درصـد   60 . كنـد هاي كف دسـت و پـا، تشـخيص بيمـاري را آسـان مـي      پيت
ــه ســندرم گــورلين موتاســيون در ژن    ــتلا ب ــاران مب ــا   PTCHبيم ــد كــه ب دارن

sequencing براي تشـخيص مـوارد غيـر     تواناز اين رو مي .شودمشخص مي
  1.معمول بيماري استفاده نمود

ي كه تشخيص مشـكل اسـت پيشـنهاد    يارهاي تشخيصي زير، براي مواردمع
بـراي تشـخيص    دو معيار ماژور يـا يـك معيـار مـاژور و دو مينـور،     . شده است

در  BCCوجـود بـيش از يـك يـا دو      :شـامل  معيارهاي ماژور 8.ضروري است
 3سالگي، وجود بيش از  15بل از ادنتوژنيك كراتوسيست ق سال، 20افراد زير 

ــ ــت در ك ــيون زودرس پي ــا، كلسيفيكاس ــز  ف دســت و پ ــل از (داس مغ  20قب
دنــده و موتاســيون ژن و يــا كمــاني شــدن دو شــاخه بــودن  فيــوژن، ،)ســالگي

PTHC1 ماكروسـفالي : شـامل  معيارهـاي مينـور  . باشدمي هاي نرمالدر بافت، 
ــامالفورماســيون صــورت خشــن،  برجســتگي پيشــاني،: درزادي شــاملهــاي م

ــاري ،ســـمهيپرتلوري ــاملناهنجـ ــورميتي : هـــاي اســـكلتي شـ و  Sprengelدفـ
Syndactili  هــايي كـه در تصــاوير راديولوژيـك قابــل   ناهنجـاري  ،انگشــتان

، و پـا، دنـده دوشـاخه   پـل سلاتورسـيكا، لوسنسـي دسـت     : مشاهده است شامل
  . باشدميفيبروم تخمدان ها و فيوژن بدنه مهره
دنتوژنيك متعـدد و  اكيست (معيار ماژور  2داراي  بيمار حاضربر اين اساس 

صورت خشن و هيپـر   بيني پهن،(و يك معيار مينور  )كف دست و پاهاي پيت
بنابراين وي با تشخيص قطعي سندرم گورلين تحت درمـان   .باشدمي )تلوريسم

محافظت  سندرم گورلين، معاينات مكرر،ترين نكته در كنترل مهم.قرار گرفت
و درمــان سـريع تمــامي تومورهـاي كوچــك بــا روش    در برابـر نــور خورشـيد  

طول عمـر بيمـاران مبـتلا بـه سـندرم گـورلين        .باشدغير جراحي مي جراحي و
كـه   .باشدمشكل زيبايي مي مشكل عمده اين افراد،. تفاوتي با افراد سالم ندارد

 ايجـاد جراحي كيسـت فكـي    و با درجات كمتر BCCدنبال درمان ضايعات هب
هنگام بيماري كمك شاياني به كـاهش   تشخيص سريع و درمان زود 1.شودمي

  .نمايدو بهبود كيفيت زندگي فرد مي از بيماري عوارض ناشي
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 Gorlin syndrome 
Siroos Risbaf, 1 Masoomeh Shirzaii2  

 
Gorlin syndrome is an autosomal dominant familial disorder. This syndrome develops in early age and a combination 

of phenotypic abnormalities, including special facial appearance, jaw cysts and skeletal anomalies are seen in this 
disease. A 22 year-old woman attended to Zahedan dental school because of pain in the left malar region. On physical 
examination, multiple cutaneous lesions in the neck, pits in the palms and feet and several jaw cysts were observed. 
Gorlin syndrome was diagnosed according to clinical symptoms, pathology result of the biopsy specimen and 
radiological reports. 

 
Keywords: Gorlin syndrome, odontogenic keratocyst, pits 
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