
ÿþÿþû Îþÿ Î7þþÿÿ :þÿ/þÿþÿ þþÿ
 .'þÿþþÿ þû /6'/þû ÿÿ 7þþÿ N þÿþû þþÿ'N ÿþþÿ' N ÿûÿþÿ� Îþÿ Î7þþÿÿ 6' ÿÿNþÿ ÿÿ7þÿ þÿ þþÿ þÿ'

 �ÿþÿÿþÿ Îþÿ ÿÿûÿN þÿ Î7þþÿÿ þÿ �7þÿÿþþû þÿ Fþÿ7/þþû' Î6þûþÿ/ 6' .þÿ7'/ ÿþþÿ ÿÿþÿ/
./þÿ ÿÿ ÿÿþþÿ /þÿ 7þÿ ÿÿþÿ7/ Îþÿ/þûÿN7 N ÿÿ�þÿþÿþûþþþÿÿ

6þÿþÿ7/þÿ�þþÿ'N ÿþþÿ' Îþÿ Î7þþÿÿÿÿþÿ/ .'þÿþþÿ



بخش اول

دیسپلازی اکتودرمال

تعریف

گروهی از اختلالات ارثی که در آنها رشد دو یا بیشتر از ساختارهای مشتق از اکتودرم 
متوقف می شود؛ شامل پوست، مو، ناخن، دندان و غدد عرق.

اپیدمیولوژی

بیش از øöö نوع مختلف شناخته شده
فراوانی: ۷ نفر در هر ö,ööö÷ تولد

در کمتر از øö٪ موارد موتاسیون های ژنی شناسایی شده
X الگوهای وراثتی: اتوزومال مغلوب، غالب، وابسته به



دیسپلازی اکتودرمال هیپوهیدروتیک

شناخته شده ترین نوع دیسپلازی اکتودرمال است که در اکثر موارد از طریق کروموزوم X به ارث می رسد (جایگاه ژنی Xq12-q13.1) و بیشتر در مردان دیده می شود.

عدم تحمل گرما
کاهش تعداد غدد عرق منجر به ناتوانی در تنظیم 
دمای بدن می شود؛ تب نامعین در نوزادی اولین 

نشانه است.

تغییرات مو و پوست

موی کم پشت و نازک، کاهش ابرو و مژه، 
چین خوردگی های ظریف اطراف چشم با افزایش 

پیگمانتاسیون.

هیپوپلازی صورت

هیپوپلازی قسمت میانی صورت منجر به لب های 
متورم و برجسته می شود. ناخن ها نیز ممکن است 

دیستروفیک شوند.



شکل ÷-۶÷ و ø-۶÷: تظاهرات چشمی و صورتی 
دیسپلازی اکتودرمال

در نمای نزدیک، چین خوردگی های ظریف اطراف چشم ها و موهای کم پشت مژه ها و ابروها قابل ملاحظه 
است. هیپوپلازی خفیف قسمت میانی صورت از ویژگی های مشخصه این بیماری است.



تظاهرات دندانی دیسپلازی اکتودرمال

شکل ۳-۱۶: الیگودنشیا و فرم مخروطی شکل تاج دندان ها از تظاهرات معمول دهانی هستند. تعداد 
دندان ها به طور قابل توجهی کاهش می یابد، تاج دندان های ثنایا متقارن و مخروطی می شود و قطر تاج 

مولرها کاهش می یابد. آنودنشیا (فقدان کامل دندان ها) نیز گزارش شده اما نادر است.



هیستوپاتولوژی و درمان دیسپلازی اکتودرمال

یافته های هیستوپاتولوژیک

بررسی پوست کاهش تعداد غدد عرق و فولیکول های مو را نشان می دهد. ساختار 
ضمایم موجود بدشکل است.

درمان

مشاوره ژنتیکی برای والدین و بیمار الزامی است
مشکلات دندانی با دنچر کامل، پارشیال یا پروتز ثابت قابل حل است

در بیمار بالای ۶ سال، ایمپلنت های داخل استخوانی جهت تسهیل پروتز

.(Lyon نظریه) در زنان ناقل ژن معیوب، کاهش تعداد دندان ها با تغییرات خفیف شکل و ساختار دیده می شود



بخش دوم

(White Sponge Nevus) خال سفید اسفنجی
یک ژنودرماتوز نسبتاً نادر با الگوی وراثتی اتوزومال غالب و درجه بالایی از نفوذ و تنوع بروز. علت آن نقص در کراتینیزاسیون طبیعی مخاط دهان است. جهش های موجود در ژن های 

کراتین نوع ø و ÷۱ مسؤول بروز علائم بالینی هستند.

ویژگی های بالینی
پلاک های متقارن، ضخیم، سفید، شیاردار و 

مخمل مانند مخاط باکال به صورت دوطرفه. سطح 
شکمی زبان، مخاط لبیال و کام نرم نیز درگیر 
می شوند. بیمار معمولاً بدون علامت است.

ویژگی های هیستوپاتولوژیک
هیپرپاراکراتوزیس و اکانتوزیس قابل توجه با 

شفافیت سیتوپلاسم سلول های لایه خاردار. تجمع 
اائوزینوفیلیک در اطراف هسته ها ویژگی 

منحصربه فرد این بیماری است.

درمان و پیش آگهی

بیماری خوش خیم است و ضرورتی برای درمان وجود 
ندارد. پیش آگهی خوب است.



ÿþþþÿ' þÿþÿ Fþÿ ÿÿ�þÿþÿþûþþþÿÿ þÿNþþÿ

 7'/7þÿ þÿÿ Îþÿ Fþþÿ Fþÿ þÿþû'N N 6þþÿþû' þÿ þþÿþÿ þÿþÿ Î6þûþûÿÿ :÷ø-÷ þûÿ
.(þû ÿÿþþþÿ7þÿ)

 .ÿÿþÿþþÿû' ÿûÿÿ& þÿ'þÿ FNþÿ 7'/7þÿ þÿÿ Îþÿ Fþþÿ þÿþûþþÿÿ Fþÿ þÿþû'N :÷ø-ø þûÿ
.þÿ' Gþÿþþÿ þÿþÿ þþþÿ G'þÿ' 7/ ÿþÿÿ'þû Îþÿ þþÿþÿÿþÿþÿ þû'þÿ



شکل ÷-۱ö: سیتولوژی خال سفید اسفنجی
در نمونه سیتولوژی رنگ آمیزی شده با روش Papanicolaou، نمای پاتوگنومونیک تجمع تونوفیلامنت های 

کراتینی در اطراف هسته مشاهده می شود. این یافته در مقایسه با برش هیستوپاتولوژیک، بارزتر است و 
اطلاعات تشخیصی قاطع تری فراهم می کند.



Gþÿ þþÿ

 ÿÿþÿþþÿû' þÿ'/ þÿÿ 6þÿ 6þÿ'þû þÿ/
(HBID) ÿÿ7'

 þû þÿ' þÿþÿ FþÿN6þÿ' Îþÿÿ' þÿ 6þÿþÿ7/þÿ� ÿÿ (Witkop-von Sallmann G7þþÿ) HBID :÷ö-þ þûÿ
 Fþÿ þÿþÿ ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ .þÿ ÿÿþÿþþÿ þûÿþÿ& ÿÿþþÿ ÎþþÿÿN7þû 7/ Î/'ûÿ þÿ Fþÿ/N/ þÿ /'þÿ' 7/ 'þþÿ'

.Fþÿþÿ N Fþûþÿ 7þþÿ 7/ þÿþÿ N G/7þÿ þÿÿ þÿþÿ Îþÿ ̄ þû :þþþþÿ ÿþþþÿ' þÿþÿ



HBID ÿþþÿ .þþÿþÿ

.þÿÿþÿ 7Nþþÿ þþþþþÿ ÎN7 þÿ þþÿþÿ ÿþÿÿÿ� Îþÿ ̄ þû :÷ö-ÿ þûÿ

ÿþþÿ ÿþÿÿþÿ Îþÿ ÿÿûÿN

 �þÿþÿ Îþÿ ̄ þû .þÿ' ÿÿþÿ6 þÿ'N' 7/ ÿþþÿ .þþÿþÿ 6Nþÿ HBID ÿÿûÿN þÿþÿ þÿþÿ
 Fþþÿ .þþÿþÿ þû ÿÿþÿþÿ .þÿ6þÿ ÿÿ þþþÿ þÿÿþÿ 7Nþþÿ '7 þþþþþÿ þþÿþÿ ÿþÿÿÿ� N 7þû

 N Fþþþÿþÿ 7/ N þÿ67þÿ 7þþÿ 7/ ./7'/ /þÿN þþÿ 67þÿ N 7þÿ 6' 7þÿ �ÿÿ' 6þÿ7 �þþÿþÿ
./þÿ ÿÿ /þþÿ' þÿÿþÿ 6Nþþûÿ' þÿ þÿþÿþÿ Î7þû /7'þÿ ÿÿþÿ 7/ .þþþû ÿÿ þûNþÿ þÿÿþû



HBID Fþÿ7/ N Î�þÿþÿþûþþþÿÿ

 Gþÿþû þÿ ÿÿÿþÿ'þû þÿ/ Îþÿ Fþþÿ (B) .þÿ6þÿ'þû þÿ/ N þÿ6þþÿþû' �þÿ6þÿ'þû'7þûþûÿÿ (A) :÷ö-÷ö þûÿ
.«Fþþÿ ÿÿ FN7/ Fþþÿ»

 þÿþþÿ �7þÿþÿ ÎþÿN7'/ �'þÿþÿþû þÿþþÿ .7þÿ 7/ ./7'þÿ ÿÿ7Nþÿ ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ Fþÿ7/
 þÿþÿ Îþÿ ̄ þû �þÿþÿ ÿÿ G/'/ ?þÿ7' þþÿ þþþþÿ þÿ 7'/ þÿþÿ ÿþþÿ .þþÿþÿ ./þÿ ÿÿ

.þÿ' þÿþÿ /þÿ þÿ' þÿþÿ ÿÿ þþÿ'/þÿ ÿÿ'þÿ þÿ þÿ/



بخش چهارم

Pachyonychia Congenita
گروهی از ژنودرماتوزهای نادر با وراثت اتوزومال غالب. جهش در ژن های کراتین 6A، 16 یا 17 مسؤول این بیماری است. در کل جهان ööö,۵ تا ö,ööö÷ نفر مبتلا هستند.

تغییرات ناخن

تجمع مواد کراتینی در بستر ناخن باعث 
پیچ خوردگی و تغییر شکل لوله مانند ناخن ها 
می شود. از دست دادن ناخن ممکن است 

اتفاق بیفتد.

هیپرکراتوز کف دست و پا
ضایعات پینه مانند برجسته در کف دست ها و 

پاها. تشکیل تاول های دردناک در کف پاها پس 
از چند دقیقه راه رفتن در هوای گرم.

ضایعات دهانی

پلاک های سفیدرنگ و ضخیم در نواحی کناری و 
پشتی زبان، کام، مخاط باکال و آلوئول. در 

جهش کراتین ۷÷، دندان های نوزادی گزارش شده 
است.



Pachyonychia Congenita ÿþÿÿþÿ þÿNþþÿ

 '7 þÿÿ'þû þþþÿ 6' ÿÿþÿ Fþûþÿþÿ þÿþÿ þÿþÿ þþþÿ ÿÿ/þÿ þþÿ' þÿ þÿþÿ :÷÷-÷ö þûÿ
.þþÿ/ ÿÿ Fþþÿ

.þÿþû þû 7/ Fþÿ þþÿû 67þÿ ÿÿþÿ þÿþÿ :÷ø-÷ö þûÿ



 Pachyonychia ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ :÷÷-÷ö þûÿ
Congenita

 :Î�þÿþÿþûþþþÿÿ .þÿþÿ .þÿþÿ þÿÿþÿ þþÿ ÿÿ'þÿ þÿþÿ N Fþÿþÿ& 7þþÿ 7/ þÿþÿ N ûÿ7þÿþÿ .þþÿþÿ
.Fþÿþþÿû' Îþÿ Fþþÿ þþþÿ G'þÿ' þÿÿþþÿ þÿ 6þþÿþû& N 6þÿ'þû'7þûþûÿÿ

 þÿþÿ þÿ' þûþÿ ÿû'7þÿ Îþÿþÿÿþþÿÿ7 .þÿ7'þÿ ÿþÿÿþÿ þÿ ÿþÿþþÿ ÿÿþÿ/ Îþÿ þÿ6 :Fþÿ7/
.þÿ' þÿþû Fþûÿ' ÿÿþûÿþÿ Îþÿ 6N7 þÿ þÿþÿ 6' þþÿ þÿþþÿ N ÿÿþÿ� G7Nþþÿ .þþÿþÿ



بخش پنجم

(Cole-Engman Syndrome) دیس کراتوز مادرزادی

ژنتیک و پاتوژنز

 DKC1 مغلوب (بیشتر در مردان). جهش در ژن X ژنودرماتوز نادر با وراثت وابسته به
منجر به اختلال در عملکرد آنزیم تلومراز می شود که در تعیین عمر طبیعی سلول نقش 

حیاتی دارد.

تظاهرات بالینی

افزایش پیگمانتاسیون پوست با الگوی شبکه ای در صورت، گردن و سینه
تغییرات دیسپلاستیک ناخن ها

زخم های دهانی بر زبان و مخاط باکال که به پلاک های سفید تبدیل می شوند
یک سوم ضایعات لکوپلاکیایی طی ö÷ تا ۳ö سال بدخیم می شوند



 6þÿ'þû þÿ/ ÿþÿ& þÿû N ÿÿþÿ 67'þÿ
Î/'67/þÿ

80%
ÿÿþÿþû& ÿÿþÿ þû

 ÿÿþÿþû& ÿÿþÿ þû þÿþþÿ 7/ F'7þþÿÿ þÿ7/ þö 7/
./þÿ ÿÿ /þþÿ'

32
(Fþÿ) þþÿ þÿÿÿþÿÿ

 Fþÿ ùø /Nþÿ þÿþÿ /7'þÿ 7/ F'7þþÿÿ þÿþþÿ þþÿ
.þÿ'

1/3
ÿÿþÿ/ ÿþÿÿþÿ

 ùö þÿ ÷ö ÿÿ ÿÿþÿûþûþûÿ .þþÿþÿ Gþÿ ÿÿ O þþÿþþÿ
.þÿþÿ ÿÿ þÿÿþÿ Fþÿ



þþÿ þþÿ

Xeroderma Pigmentosum
 ÿÿ'þÿþÿ .þûÿþÿ& 7/ þþÿ ÷öö,ööö þÿ ø÷ö,ööö 7/ ÷ :?þÿÿ ..þþþÿ FþÿN6þÿ' þÿ'7N þÿ 7/þÿ 6þÿþÿ7/þÿ� :÷÷-÷ö þûÿ

 þÿ'þÿ ÷ö,ööö F'þÿÿ þÿ ÿÿþÿþÿþÿÿ þÿþû Fþÿþÿ þÿ þþþÿ UV Îþÿ þÿÿ& þÿÿþÿ 7/ Fþÿþþÿû' Îþÿ Fþþÿ
./þÿ ÿÿ Fþþþÿ þÿ 6' þþþÿÿ



Xeroderma Pigmentosum تظاهرات بالینی و درمان

تظاهرات بالینی

آفتاب سوختگی شدید در سال های اولیه زندگی
آتروفی، کک ومک و تغییر رنگ های لکه ای پوست

کراتوز اکتینیک در سنین اولیه زندگی
سرطان پوست غیرملانومی در اکثر بیماران در دهه اول زندگی

ملانوما در ۵ درصد موارد
علائم نورولوژیک در ö۰ تا ۰÷ درصد موارد

سرطان سلول سنگفرشی لب پایین و نوک زبان قبل از ö۰ سالگی

درمان و پیش آگهی

UV اجتناب کامل از نور خورشید و
استفاده از کرم های ضدآفتاب و لباس محافظ

اندازه گیری UV منابع نوری در مطب دندانپزشکی
معاینه هر ۳ ماه توسط متخصص پوست

پیش آگهی ضعیف؛ اغلب ۳۰ سال زودتر فوت می کنند



þþþÿ þþÿ

ÿÿ7' Fþÿþþÿû'þûþÿ Î6þûþÿ/

.þÿ Gûÿ N þÿNþÿ' 7/ þþû þû Îþÿþÿ :÷÷-÷ö þûÿ.þþÿ Gþû ÿÿ'þÿ þþÿ 7/ þþþÿ þþÿ7' :÷þ-÷ö þûÿ

 Gþû þÿþÿ& þþÿ7' �þÿÿ'þû �ÿû/þû 7/ þÿ7'Nþÿ .& �7'þÿ7þûÿ'þÿÿ ÿÿþÿ �þþû þû Îþÿþÿ :.'þÿþþÿ .Gþÿ 67'þÿ /7þÿ ÷ö O þþÿþþÿ .ÿÿ/'7þûÿ' þÿ þÿþÿ FþÿN6þÿ' þÿ'7N þÿ 7/þÿ Î7þþÿÿ
.þÿ' Gþÿ þÿ7/þÿ ÿÿþþûþþþÿÿ þÿ þþþÿ þû þÿþÿ þÿþþÿ ÿÿûÿÿ& Pap smear 7/ þÿ' þûþÿ Fþÿþþÿû' Îþÿ Fþþÿ .þþÿ



بخش هشتم

Incontinentia Pigmenti (سندرم 
Bloch-Sulzberger)

شکل øö-÷۶: الگوی گردابی شکل پیگمانتاسیون های موجود بر روی شکم یک کودک مبتلا. بیماری نسبتاً 
نادر با حدود ۸۰۰ مورد گزارش شده در جهان. وراثت وابسته به X غالب؛ به ازای هر ۳۷ زن مبتلا، تنها یک 

مرد مبتلا گزارش شده است.



Incontinentia Pigmenti مراحل بالینی

وزیکولر

وزیکولوبولوز روی تنه
وروکوز

پلاک های سنگی روی 
اندام ها

افزایش 
پیگمانتاسیون

ماکول های قهوه ای با 
الگوی گردابی

آتروفی و کاهش 
پیگمانتاسیون

ناحیه های روشن و 
آتروفیک پوست

تظاهرات دهانی در ۷۰ تا ۹۵ درصد بیماران: الیگودنشیا، تأخیر در رویش، هیپوپلازی دندان ها. اختلالات CNS در ۰÷ درصد و مشکلات چشمی در ö۵ درصد بیماران دیده می شود. 
درمان حمایتی و مشاوره ژنتیک توصیه می شود.



بخش نهم

بیماری Darier (کراتوز فولیکولر)

پاتوژنز

ژنودرماتوز غیرشایع با وراثت اتوزومال غالب. جهش در ژن ATP2A2 (کدکننده پمپ 
کلسیمی SERCA2) منجر به تشکیل دسموزوم های غیرطبیعی می شود. شیوع: ÷ در 

ööö,۳۶ تا öö,ööö÷ نفر در اروپای شمالی.

تظاهرات بالینی

پاپول های اریتماتوز با خارش بر پوست سر و تنه در دهه اول یا دوم زندگی
بوی نامطبوع ناشی از تجزیه باکتریایی کراتین

تشدید در تابستان (حساسیت به UV یا تعریق)
ضایعات دهانی در ۵÷ تا ۵ö درصد موارد: پاپول های سفید با نمای «سنگ فرش»



Darier Î7þþÿÿ Î�þÿþÿþûþþþÿÿ

.Gþÿ þÿþÿ Îþÿ ûû .7 N Gþÿþþÿû' þÿ'/ Îþÿ Gþûÿ �ÿþÿÿ'þû þÿþÿ G/þÿ :÷ö-øö þûÿ

ÿûþûÿNþûÿÿ Îþÿ ÿÿûÿN

 .(þÿÿþþÿþû&) F'6þÿ þÿÿ Îÿþÿ 7/ ÿÿþÿ Gþûÿ N Îþûþÿ ÿþÿÿ'þû G/þÿ þÿ ÿÿÿþÿ'þû þÿ/ þÿN7
 Grains N (/þÿ Gþþÿ') Corps ronds :þþþþÿ ÿÿÿþÿ'þû þÿ/ Fþþÿ ?þÿ N/

.(.þÿ Îþÿ þÿ'/)

 7/ ÿÿþþþÿÿ Îþÿþÿÿþþÿÿ7 �þÿþÿ /7'þÿ 7/ ÿÿþÿÿþÿ'þû Îþÿ Gþû :Fþÿ7/
./þÿ ÿÿ þÿÿþÿ ÿÿþÿ� G7Nþþÿ .þÿþÿ /7'þÿ



þÿ/ þþÿ

Warty Dyskeratoma (ÿþÿÿ6 Gþÿ'þû þÿ/)

.þþÿ Gþû 7/ 7'þÿþÿ Fþûþû :÷ø-ø÷ þûÿ

.þÿÿþþÿ

 þÿþþÿ ÿÿ�þÿþÿþûþþþÿÿ þþÿ 6' .Fþÿ/ 7þþÿ þÿ þÿþû þÿ þÿþÿþÿÿ N /þþþÿ þþÿþÿ
 /þþþÿ þþÿþÿ þÿ' (F'6þÿ Fþÿ Gþûÿ �7þÿ6þÿ Î6þûþûÿÿ �6þÿ'þû þÿ/) Darier Î7þþÿÿ

 �Fþÿ öö Îÿþÿ F'7þþÿÿ 7/ .þþþþÿÿ F& 67þÿ ÿÿûÿN Grains N Corps ronds N þÿ'
.þÿþÿ ÿÿ þþþÿ þþþÿÿ ÿþû F'/þÿ

 N /þÿ FNþÿ �ÿÿþÿ ÿþÿ& þÿû .þþÿþÿ þÿ'7þû þþÿþþÿ þþÿ'/þÿ :Fþÿ7/
.ÿþÿÿþÿ þÿþÿþþû



þÿ/6þÿ þþÿ

þÿÿ-þÿþÿû G7þþÿ

.þÿ þÿ/ ÎN7 N Fþÿ/ G'þÿ' ÿÿ ÿû þÿþþÿ Î' Gþþÿ Îþÿ Fþûþÿ :÷ö-ø÷ þûÿ

Î7þþÿÿ .þþþþÿ

 .þÿþÿ þþÿ /7'þÿ þÿ7/ ù÷ �þÿþÿ FþÿN6þÿ' þÿ'7N .þÿþÿ øöö,ööö þÿ ÷ö,ööö 7/ ÷ :?þÿÿ
 .þþÿþÿ :ÿþÿ' þþþþÿ þÿ .(19p13.3 GN6þÿNþû) STK11 F� 7/ þþÿ

.ÿþÿÿþÿ /'þþþÿ' �6þÿþÿþÿþÿþÿ Î' G/N7 6þûÿÿþû �þþÿþÿ ÿÿ ÿû

 ÿÿÿþÿ öö þÿ F'7þþÿÿ n÷÷ .Î/þÿ /'þÿ' 6' þþþÿÿ þÿ'þÿ ÷þ þÿ ÷ö ÿþÿÿþÿ ÿÿ'N'þÿ
.þÿþÿ ÿÿ þþþÿ G/N7/Gþþÿ Fþÿþÿ þÿ



تظاهرات دهانی سندرم پیوتز-جگز
شکل ø۸-۶÷: ضایعات دهانی به صورت ماکول های قهوه ای (گاهی آبی-خاکستری) در ناحیه ورمیلیون، 
مخاط لبیال و باکال و زبان در بیش از ۹ö درصد بیماران دیده می شوند. اندازه ÷ تا ۴ میلی متر. بر خلاف 

کک مک واقعی، با تابش خورشید تغییر رنگ نمی دهند. بیماران باید از نظر Intussusception و تومورهای 
مختلف پایش شوند.



بخش دوازدهم

Osler-Weber- سندرم / HHT) تلانژکتازی خونریزی دهنده ارثی
(Rendu

 (÷ø کروموزوم) ACVRL1 و جهش در ژن HHT1 منجر به (ÿ کروموزوم) ENG نفر. جهش در ژن ÷þ,ööö ۵ تا,ööö اختلال پوستی-مخاطی غیرشایع با وراثت اتوزومال غالب. شیوع: ÷ در
منجر به HHT2 می شود.

معیارهای تشخیصی

وجود ù مورد از ú معیار: خونریزی مکرر از بینی، 
تلانژکتازی مخاط و پوست، مالفورماسیون شریانی-

.HHT وریدی، تاریخچه خانوادگی

تظاهرات دهانی

پاپول های قرمز ÷ تا ø میلی متری در ورمیلیون لب ها، 
زبان و مخاط باکال. با فشار (دیاسکوپ) سفید 

می شوند.

عوارض

فیستول های شریانی-وریدی در ریه (ú۵-÷۵٪)، کبد 
(ùö٪) و مغز (øö-÷ö٪). کم خونی مزمن فقر آهن شایع 

است.



HHT ÿÿ�þÿþÿþûþþþÿÿ N ÿþÿÿþÿ þÿNþþÿ

.ÿþþÿ þþþÿ ÿÿ7 .þþþÿ' Gþþÿ/ Fþþÿ Fþÿ6 þÿ /þþþÿ þÿþÿ Îþÿ Fþûþû :÷ö-øÿ þûÿ.G7þÿû' .7Nþþÿ 7/ O þþÿÿ/ /þþþÿ Gþÿ/þþÿ ÿÿNþÿ Îþÿþþÿ :÷ö-ù÷ þûÿ

 ÿûÿþûÿ'þÿ/ Fþþÿ' 6' þþÿ ÿÿþûþÿÿNþû ÿÿÿþÿÿ ÿþÿ& .ÿþÿÿ þÿþÿ Îþÿþÿþÿ Î'þÿ Septal dermoplasty .þÿþþÿ þÿ þÿþÿ /7'þÿ Î'þÿ 7þÿÿ þÿ Îþÿþÿþÿ'þû �þÿÿNþþûÿ' :Fþÿ7/
./þÿ ÿÿ þÿÿþÿ Îþÿ7 AV Fþÿÿþÿ7þþÿþÿ þÿ F'7þþÿÿ 7/



þÿ/þÿÿ þþÿ

7þþÿ'/-6þþÿ' Îþÿ G7þþÿ
 Îþÿ þþÿþÿ .Gþÿ þþÿþþÿ GNþÿ ÷ þÿ'þÿ .ÿþÿþÿþÿÿ F�þû þÿÿþÿ þÿ þþþþÿ þÿþÿ ÿÿ7' .ÿþþÿ' 6' ÿÿNþÿ

.þÿþû þÿþÿ ÿÿþþÿ7' þÿþÿ �Îþÿþÿþÿ N Î/þþû �þÿþþÿ þÿ 6' þÿÿ ¯þþÿ :Fþþþÿ ÿþÿÿþÿ



انواع سندرم اهلرز-دانلوس
نقصنوع توارثخصوصیات بالینینوع

کلاژن نوع ADVپوست ارتجاعی، خونمردگی، اسکارهای Papyraceousکلاسیک (شدید)

ناشناختهADپوست نرم، انعطاف پذیری بارز مفاصل، بدون اسکاربیش حرکتی

کلاژن نوع AD/ARIIIخونمردگی های شدید، پارگی شریان و رحمواسکولار

Kyphoscoliosisشکستگی چشمه، خمیدگی ستون فقراتARLysyl hydroxylase

Arthrochalasiaدررفتگی مادرزادی لگن، هیپوپلازی مندیبلADI کلاژن نوع



7þþÿ'/-6þþÿ' G7þþÿ ÿþÿ& þÿû N ÿÿþÿ/ .'þÿþþÿ

.ÿÿÿþû ?þÿ 7/ þÿþû Î/þÿþÿÿ ÿÿþþþû þÿÿþÿ :÷ö-ùø þûÿ

ÿÿþÿ/ .'þÿþþÿ

(þÿÿ7þÿ þÿþÿ) þþÿþÿþÿ ÿþÿÿ ¯þÿ þÿ '7 Fþÿ Fþÿ6 þþÿ'þÿ ÿÿ F'7þþÿÿ þÿ7/ ÷ö
ÿÿþÿ Îþÿ Î7þûþÿ/ ÿÿ Fþÿ/ 7þþÿ Î/þþû N Îþÿþÿþÿ

TMJ þþþÿ 7þûÿ ÿÿþÿ Îþÿ ÿÿþÿ77/
ÿÿþÿþûþûÿÿ Îþþÿÿ �¯7þÿ ÿûÿþû Îþÿ ûþÿ �þþÿþÿ þûÿþÿÿþÿ Îþÿ þþÿ7

 ./þÿ .7þÿ& þþÿ7þÿ& ÿÿ7þû 6' ÿÿþþÿþÿ ¯þÿ þÿ þþþÿ þÿ'þÿ ÿÿ 7ÿþûÿ'N ?þÿ
.þÿ' Î7Nþÿ ÿÿþÿ� G7Nþþÿ N ÿþÿ& þÿû Î'þÿ þÿÿ/ þÿþþÿ



þÿ/7þþÿ þþÿ

(Epiloia) þÿ6Nþþûÿ' 7Nþÿþÿ

 G7þþÿ .(FþÿþÿN6þÿ þÿÿ 7/ Gþÿ þþÿ þÿ /þþþÿ Îþÿ Fþûþû) ÿÿ7þÿ Îþÿ GNþþÿÿþÿûÿ& :÷÷-÷ö þûÿ
 TSC2 þÿ (ÿ GN6þÿNþû) TSC1 7/ þþÿ .ÿÿ/'7þûÿ' /7'þÿ ø/ù �þÿþÿ FþÿN6þÿ' þÿ'7N þÿ þÿþÿþÿÿ

.þþÿ ÷ö,ööö 7/ ÷ þÿ'þÿ :?þÿÿ .(÷ö GN6þÿNþû)



تظاهرات بالینی توبروس اسکلروزیس

ضایعات پوستی

آنژیوفیبروم های صورتی، فیبروم های ناخن/اطراف ناخن، لکه های Shagreen، نقاط 
Ash-leaf (در ÿþ-ÿö٪ کودکان مبتلا).

CNS تظاهرات

اختلالات تشنجی در þö-ùö٪، عقب ماندگی ذهنی در ۳ö٪. هامارتوم های توبروس در 
MRI در ÿ÷-þö٪ قابل مشاهده.

تظاهرات دهانی

فرورفتگی های تکاملی بر سطح فاسیال دندان های قدامی در öö-÷ö÷٪ بیماران. 
پاپیل های فیبری در ÷÷-ø÷٪. هیپرپلازی لثه (اغلب مرتبط با فنی توئین).

سایر ارگان ها
 Subependymal giant cell ،آنژیومیولیپوم کلیه ،٪÷ö-۳ö کاردیاک رابدومیوم در

.٪÷ö در astrocytoma



þÿ/þÿþû þþÿ

(Cowden Syndrome) /þþþÿ Îþÿ Gþÿ7þÿþÿ G7þþÿ

.(þÿ Fþûÿÿþÿ Îþÿ Gþÿ7þÿþÿ) ÿÿ7þÿ Îþÿ Trichilemmoma :÷ö-÷ÿ þûÿ

.þþþþÿ

 PTEN F� 7/ þþÿ .þþÿ øöö,ööö 7/ ÷ :?þÿÿ .þÿþÿ FþÿN6þÿ' þÿ'7N þÿ 7/þÿ Î7þþÿÿ
 N Fþÿ6 �þþÿ þÿ /þþþÿ Îþÿ Fþûþû :F'7þþÿÿ nþö 6' þÿÿ 7/ ÿÿþÿ/ .'þÿþþÿ .(÷ö GN6þÿNþû)

.Fþûþÿ 7þþÿ

 ÿÿÿþÿ øö þÿ Fþÿ6 7/ þþÿÿ Fþÿþÿ þþÿ .Î/þÿ /'þÿ' 6' þÿÿþÿ ÿþÿÿþÿ ÿÿ'N'þÿ
./þÿ ÿÿ þÿÿþÿ þÿÿþÿ .þþÿþþÿ .þÿ7 ÿÿ n÷ö þÿ



þÿ/þÿþÿ þþÿ

6þÿþÿ þÿÿþÿ7þÿû'
.þÿþÿ ÿÿ Îþþÿ þþþÿ ÿþÿ' GNþÿ ö 7/ þþþþÿ ?þÿ ö÷ .G7þÿû' Îþÿ Fþþÿ Fþþÿ' Îþÿ Gþÿÿþûÿ 7/ þþÿ þÿ ÿÿþþÿ-ÿþÿþû ÿÿ7' .ÿþþÿ' 6' ÿÿNþÿ



ÿþÿÿþÿ .'þÿþþÿ :ÿÿÿNþþþÿ/ 6þÿþÿ þÿÿþÿ7þÿû'

..þþþÿ ÿÿÿNþþþÿ/ ?þÿ 7/ þþÿþÿ þûþÿ/ ÿþûÿþÿ :÷ø-øø þûÿ ÿÿ'þÿ/ þÿþÿ Îþÿ ÿÿþÿÿþû .7þûÿ' N 7þûÿ .þÿþÿ 6' ÿÿþÿ ÿÿþþÿNþûÿÿ :÷ø-ø÷ þûÿ
.Gþÿ ÿÿ'þÿ þÿ�7 þÿ þþÿþÿ



درمان اپیدرمولیز بولوز

مراقبت از زخم

موارد خفیف: مراقبت موضعی. تاول های بزرگ: 
درناژ استریل و آنتی بیوتیک موضعی. موارد 

شدید: آنتی بیوتیک خوراکی.

مراقبت دهانی

محلول موضعی ÷٪ سدیم فلوراید روزانه. رژیم 
غذایی نرم با حداقل پوسیدگی زایی. چرب کردن 

لب ها قبل از اعمال دندانپزشکی.

جراحی و پیش آگهی

اصلاح بدشکلی دستکش مانند هر ø سال. خطر 
کارسینوم سلول سنگفرشی در نوع دیستروفیک 

مغلوب در دهه دوم و سوم زندگی. مشاوره ژنتیک 
ضروری است.



þÿþþÿ þþÿ

þÿþþÿ :ÿþþÿ' þþÿ'N þÿ Îþÿ Î7þþÿÿ

 ÿÿþþÿ' ÿÿþûÿþÿ Îþÿ7þþÿþÿ Gþÿ6þÿ ''þÿ' þÿþÿ þÿ Î/þÿ ÿþÿ&þÿ' ÿþÿþÿþÿÿ þÿÿþÿ þÿÿ/ þÿ þÿ Î7þþÿÿ þÿ'
.þÿþÿ ÿÿ þþÿþþÿ 6þÿþÿþÿþþÿ' F'þþÿ þÿ N þÿþÿ ÿÿ /þþÿ' Gþÿþþÿû'

 þÿþÿ7þþÿþÿþþÿ'
þÿþþþÿ

 þÿþÿ7þþÿþÿþþÿ'
þÿþþþÿþÿÿ

 þÿþþÿ
þÿ Î/þÿ ÿþÿ&



بخش هجدهم

پمفیگوس ولگاریس

پاتوژنز

اتوآنتی بادی ها علیه دسموگلین ۳ (و گاهی دسموگلین ۱) دسموزوم ها را مختل کرده و 
منجر به آکانتولیز و تشکیل تاول داخل اپیتلیوم می شوند. بروز سالیانه: ۱ تا ۵ مورد در 

هر میلیون نفر.

ویژگی های بالینی

میانگین سنی تشخیص: ۵۰ سالگی
در بیش از ۵۰٪ بیماران، ضایعات دهانی زودتر از ضایعات پوستی ظاهر می شوند

زخم ها و سائیدگی های نامنظم سطحی بر مخاط دهان
علامت نیکولسکی مثبت

شیوع بیشتر در دودمان مدیترانه ای، آسیای جنوبی و یهودیان



þÿ7þÿÿN 7þÿÿþþû Fþÿ7/ N Î�þÿþÿþûþþþÿÿ

 ÎNþû ÿÿþÿÿþþÿþû& Îþÿ Fþþÿ .F'6þÿ þÿÿ Îÿþÿ 7/ Fþÿþþÿû' þÿ'/ Gþûÿ :÷ø-÷ø þûÿ
.þÿþÿ ÿÿ Gþÿ/ Gþûÿ 7/ (ÿÿ'þÿ Îþÿ Fþþÿ)

Fþÿ7/

 ÿþþÿ' Gþþþû .þûþÿ ÎþÿN7'/ G'þþÿ þÿ (FþÿNþÿÿ/þû) ÿÿþþþÿÿ ÎþÿþÿÿNþþÿþûÿÿ7þû
 þÿþÿ /þûÿN7 (B þÿÿþþþÿ þÿ Fþÿþþûþÿþÿ Î/þÿ ÿþÿ&) Rituximab .(þÿþûþÿÿ'6&)

.þÿ' Gþþþû7'Nþÿÿ'

 F'þÿÿ G6Nþÿ' .þÿ/þû ÿÿ .þÿ F'7þþÿÿ nÿö-øö �þÿþÿÿNþþÿþûÿÿ7þû .'N7 6' þþÿ
 .þÿ ÿÿÿþÿ ÎþÿþÿÿNþþÿþûÿÿ7þû 67'þÿ 6' O þÿþþÿ þû þÿ' n÷ö-÷ þÿÿN ̄ þÿ

./þÿ ÿÿ ÿÿþÿ



þÿ/6þÿ þþÿ

ÿÿþÿþûþþÿ'7þû 7þÿÿþþû

 Gþþþÿ' Gþÿ ÿþÿþÿ þþÿ7' þÿ þÿ' þûþÿ þû þÿ Gþþÿ/ Îþÿþÿþÿ .þþÿþÿ :÷ø-÷þ þûÿ
.þÿþÿ þþÿþÿ

.þþþþÿ

 O þþÿþþÿ .(ÿþÿþÿ �þÿþþþÿ) þÿþûÿþÿÿþþþÿ Îþÿ ÿþÿÿþÿ þÿ þþÿþÿ 6þÿþÿþÿþûÿ6N 7/þÿ Î7þþÿÿ
 Îþÿÿ7/ ./þÿ ÿÿ þÿþÿ ÿþÿÿþÿ þÿþþÿ 6' þþÿ /7'þÿ ö/÷ 7/ .Gþÿ 67'þÿ /7þÿ ö÷ö

.þÿ' Îþÿ 67'þÿ 6' Î/'þþÿ' þÿþÿNþÿ .F'7þþÿÿ n÷ö 7/ 7þûÿ' þÿ þþþþþÿ

 ± þÿ7þûÿþþûÿÿ + FNþÿÿ/þû :Fþÿ7/ .þÿ' Gþÿ 67'þÿ nÿö þÿ þþÿÿþÿ7þÿ
.þÿÿþþþÿþþûÿÿ



þþþÿÿ þþÿ

 þÿÿþÿÿþþû) ÿÿþþÿ Îþþÿ þÿÿþÿÿþþû
(Fþûÿþÿþûÿÿ

 N/ þÿ'þÿ ?þÿÿ .þÿþû Îþþÿ ''þÿ' þÿþÿ þÿ Î/þÿ ÿþÿ&þÿ' þÿ '6 FNþÿ N þÿþÿ Fþþÿ'þÿ' Îþÿ Î7þþÿÿ 6' ÿÿNþÿ
 þÿ6 þÿ FNþÿ .þÿþÿ ÿÿ þþþÿ þþþÿÿ þÿ'þÿ ö Fþÿ6 �Fþÿ øö-÷ö ÿþÿ þÿÿÿþÿÿ .þÿ7þÿÿN 7þÿÿþþû þÿ'þÿ

.(7þÿÿþþû 6' þÿ þÿþÿ G7'þÿ/) þÿþÿ ÿÿ /þþÿ' Gþÿþþÿû'



ÿÿþþÿ Îþþÿ þÿÿþÿÿþþû ÿþþÿ 67'þÿ

01

þþþþþÿ þÿ6 6Nþþÿÿ

.þþÿþþÿ 7þþþÿ ÿÿÿ þÿ ÿÿþÿþþÿ þÿþÿ þÿÿN' .'þÿÿþÿ

02

Symblepharons

.F'þþûÿþû N 7þþÿþÿ þþþþþÿ N ÿþÿ ÿþû þÿÿ ÿÿþþþþÿ

03

Entropion N Trichiasis

.þþÿ/ ÿÿ 7'6& '7 þÿÿþÿ þÿ Gûÿ �þÿ'/ þÿ ÿþû Fþÿÿþÿ

04

Î7þû

.þþÿ þÿþÿ ÿûþÿ þÿ þÿþÿþÿ þÿÿþÿ Fþÿÿ'þÿþÿÿ'þû

.þÿ' Gþÿ Î7þû þÿ þþþÿ þÿ ÿþû N þþþþþÿ 7þþÿ þÿÿ þÿþû O þþÿþþÿ 7þûÿ' :öÿ-÷ö þûÿ

 nÿö 7/ þÿþû Îþþÿ 7/ C3 N IgG ÿþÿ .þÿ7 :þÿþþþÿ þÿþÿ7þþÿþÿþþÿ'
.þÿ' þþþÿ nö÷-÷ 7/ þþþÿ þÿþþþÿþÿÿ þÿþÿ7þþÿþÿþþÿ' .F'7þþÿÿ



 þþÿ ÿþÿþû Îþÿ Î7þþÿÿ :Îþþÿ þþÿ
þÿ/þÿþÿ

þÿ6þÿþÿ7/þÿ�

 �ÿþþþÿ' þÿþÿ Fþÿ �Fþÿ7/þþû' Î6þûþÿ/
 �HBID� Pachyonychia Congenita

 Xeroderma �Î/'67/þÿ 6þÿ'þû þÿ/
 G7þþÿ �Darier Î7þþÿÿ �Pigmentosum
 �7þþÿ'/-6þþÿ' G7þþÿ �HHT �þÿÿ-þÿþÿû
 �Cowden G7þþÿ �þÿ6Nþþûÿ' 7Nþÿþÿ

.6þÿþÿ þÿÿþÿ7þÿû'

þþÿ'N ÿþþÿ' Îþÿ Î7þþÿÿ

 7þÿÿþþû �þÿ7þÿÿN 7þÿÿþþû
 .ÿÿþþÿ Îþþÿ þÿÿþÿÿþþû �ÿÿþÿþûþþÿ'7þû

 N þÿþþþÿ þÿþÿ7þþÿþÿþþÿ' þÿ þÿþþÿ
.þÿþþþÿþÿÿ

¯þþþÿ Fþÿ'

 þÿþþÿ þÿþÿ þþÿ þÿ þÿÿN' þþÿ' ÿÿþÿ/ .'þÿþþÿ .þÿ' Î7Nþÿ þÿ Î7þþÿÿ þþû' 7/ ÿÿþÿ� G7Nþþÿ
.þÿ' ÿÿþÿÿ ÿþÿÿþÿ .'þÿÿþÿ Î'þÿ þþþÿ þÿþû .þþþþÿ Î7þþÿÿ



ÿÿþþÿ-ÿþÿþû N 6þÿþÿþÿþþÿ' Îþÿ Î7þþÿÿ

 þÿþÿ N ÿÿþþþÿÿ 6Nþþûÿ' �7þûþÿ �Fþû þûÿÿ �Gþÿ ÿþÿþÿ þþÿ7' �þÿÿþÿÿþþû Fþÿ7/ þÿ þÿþÿ Î7Nþÿ
ÿÿþÿ/ .'þÿþþÿ þÿ þÿûþÿ þÿ ÿþþÿ' þþþÿÿ þÿ þþÿþÿ Îþÿ Î7þþÿÿ

Fþÿ/ Î�þÿþÿþûÿþÿÿþÿ Î�þÿþÿþþÿ'



درمان پمفیگوئید غشای مخاطی: اصول کلی

رویکرد فردی

هیچ درمان واحدی برای همه بیماران وجود ندارد. درمان باید با توجه به پراکندگی 
ضایعات، فعالیت بیماری و پاسخ به درمان تنظیم شود.

چشم انداز آینده

با شناخت بهتر انواع مختلف پمفیگوئید از بعد ایمونوپاتولوژیک، درمان اختصاصی تری 
نیز فراهم خواهد شد. مطالعات دوسوکور با دارونما برای تأیید روش های نوین ضروری 

است.



þÿÿþÿÿþþû 7/ ÿþÿþÿ ÎþÿN7'/

 6N7 7/ 7þÿ þþÿ Îþÿ ÿþÿþÿ ÎþÿþÿÿNþþÿþûÿÿ7þû �þþÿþÿ /þÿþÿ ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ þþþÿ þû Î/7'þÿ 7/
 þÿþû þÿ þþþÿ Fþÿ/ þÿ'þþÿ þÿþÿ7 �Î' þþÿ .þþÿþÿ þÿ F'7þþÿÿ 7/ .þþþû Fþþþû '7 Î7þþÿÿ þþÿ'þÿ ÿÿ

./þÿ ÿÿ N7'/ þÿ 6þÿÿ þÿþû N .þþÿþÿ .þÿ

 ÎþÿN7'/ Fþþþÿ' Î'þÿ ÿûþû þÿþÿ F'þþÿ þÿ Gþþþÿ' þÿþÿ ÿÿþÿ/ þÿþþÿ 6' ÿÿþÿ
./þÿ ÿÿ G/þþþÿ' Î' þþÿ .þþÿþÿ þÿ ÎþÿÿNþþÿþûÿÿ7þû



داروهای سیستمیک در پمفیگوئید

داپسون

مشتق سولفا برای موارد خفیف تا متوسط؛ عوارض 
جانبی کمتر. موارد منع: کمبود G6PD یا حساسیت 

به سولفا.

تتراسایکلین + نیاستامید

دوز روزانه ۰.۵ تا ۲ گرم از هر دارو؛ گزارشات کنترل 
مؤثر بیماری در موارد خفیف تر.

موارد شدید
کورتیکوستروئید همراه با عوامل سرکوبگر ایمنی 

مانند Rituximab، Mycophenolate mofetil یا 
سیکلوفسفامید.



þÿÿþÿÿþþû ÿþþÿ .þþÿþÿ Fþÿ7/
 þÿÿþÿþþÿþÿþþÿ' þÿ/ ÿÿ Fþþÿ þÿÿ' .þþÿþþÿ ./7'/ /þÿ7þû ÿþþÿ Gþþÿþû .þûþÿ Î'þÿ ÿþÿþþÿ Fþÿ7/

 .þÿ' þÿþÿþÿ ÿþþÿ .þþÿþÿ /þþþÿ 7/ ÿÿþþþÿÿ þÿÿNþþÿþûÿÿ7þû þÿ þþþÿ Îþÿ7N þÿ'/ ÿÿþþÿ'
 þÿ þþþÿ .7þÿ þÿ' þÿÿ 7/ �þÿ' 6þþÿ Î7þþÿÿ ÿÿþÿþÿ 6þÿ 7/ þþþÿ þÿ ÿþû ÿÿþþþþÿ þÿþþÿ ÿÿ'þÿ

./þÿ ÿÿ /þÿ /þÿ



اپیدرمولیز بولوز اکتسابی: تشخیص افتراقی
ضایعات دهانی در تقریباً ۵۰ درصد بیماران دیده می شوند. برای افتراق از سایر بیماری های ایمونوبولوز، نمونه پوست اطراف ضایعه در محلول نمکی غلیظ قرار گرفته و در انکوباتور 

گذاشته می شود تا اپیتلیوم از بافت همبند جدا شود.

در ایمونوفلورسنت: رسوب IgG در کف تاول (محل کلاژن نوع VII) در اپیدرمولیز بولوز اکتسابی دیده می شود، در حالی که در پمفیگوئید سیکاتریکال اتوآنتی بادی ها 
معمولاً در سقف تاول رسوب می کنند.



پمفیگوئید بولوز: معرفی
پمفیگوئید بولوز شایع ترین بیماری تاول زای اتوایمیون است که سالانه ö÷ نفر از هر یک میلیون نفر را مبتلا 

می سازد. آنتی بادی هایی علیه اجزای غشای پایه تولید می شوند. دوره بالینی معمولاً محدود است، برخلاف 
پمفیگوئید سیکاتریکال که طولانی و پیشرونده است.



خصوصیات بالینی پمفیگوئید بولوز

سن و جنس
معمولاً افراد ۷۵ تا ۸ö ساله؛ هیچ غلبه جنسی یا نژادی قطعی گزارش نشده است.

علائم اولیه
خارش به عنوان اولین نشانه؛ سپس تاول های متعدد بر پوست طبیعی یا اریتماتوز.

سیر ضایعات
پس از چند روز ترشیده و دلمه ایجاد می کنند؛ بدون برجای گذاشتن اسکار بهبود 

می یابند.

ابتلای دهانی
شیوع ö÷ تا øö درصد؛ تاول هایی که زودتر می ترکند و زخم های بزرگ کم عمق با حاشیه 

صاف ایجاد می کنند.



هیستوپاتولوژی و ایمونوپاتولوژی 
پمفیگوئید بولوز

میکروسکوپی: جدایی اپیتلیوم از بافت همبند در ناحیه غشای پایه (شکاف زیر اپیتلیومی) با ارتشاح 
ائوزینوفیل ها. ایمونوفلورسنس مستقیم: نوار IgG و C3 در غشای پایه در تا öö÷ درصد بیماران. 

آنتی ژن های پمفیگوئید بولوز: BP230 و BP180 (در لامینا لوسیدا).



مکانیسم آسیب در پمفیگوئید بولوز

باندینگ آنتی بادی
اتصال آنتی بادی ها به 

غشای پایه

جذب نوتروفیل ها
آسیب غشای پایه توسط 

نوتروفیل و ائوزینوفیل

فعال سازی کمپلمان
دگرانولاسیون 

ماست سل ها و آزادسازی 
مدیاتورها

آنتی بادی های در گردش در ۵۰ تا ۹۰ درصد بیماران دیده می شوند، اما برخلاف پمفیگوس ولگاریس، میزان آنتی بادی با فعالیت بیماری مرتبط نیست. آسیب غشای پایه توسط 
الاستازها و ماتریکس متالوپروتئازهای سلول های التهابی صورت می گیرد.



درمان و پیش آگهی پمفیگوئید بولوز

رژیم درمانی

پردنیزون سیستمیک (دوز متوسط روزانه)
در صورت عدم پاسخ: آزاتیوپرین، متوترکسات یا مایکوفنولات موفتیل

داپسون یا تتراسایکلین + نیاستامید به عنوان جایگزین
موارد شدید: پردنیزون + سیکلوفسفامید

پیش آگهی

معمولاً خوب با دوره های بهبود موقت. مطالعات اخیر نشان دهنده مشکلات ناشی از 
داروهای سرکوب کننده ایمنی در جمعیت مسن است. میزان مرگ و میر سه برابری در 

گروه های کنترل شده و نزدیک به ۲۰ درصد یک سال پس از تشخیص گزارش شده 
است.



Î�þÿþÿÿ' N ÿÿþþÿ :Gþÿ ÿþÿþÿ þþÿ7'
 þÿ'þÿ .þÿ' þÿþÿþÿ þÿ�þÿþû N þþÿ þÿ ÿÿþþÿ-ÿþÿþû Gþÿþÿ/Nþþÿ/þÿ Î7þþÿÿ ÿÿ Gþÿ ÿþÿþÿ þþÿ7'

 þûþÿ þÿþþÿ :/þÿ ÿÿ ÿÿþÿþþÿ ¯þþÿ þÿþÿ /7'þÿ þÿ7/ ÷ö 7/ .þÿþÿþÿ F& þÿN7 7/ ÿÿ�þÿþÿþþÿ'
 DNA �ÿÿþûÿþÿ Îþÿ ÿÿþûÿ .(þÿ/7/þÿ N þÿ ÿÿÿþÿÿ ÿþÿ&) þÿN7'/ þÿ �ÿÿþþÿþûþûÿþÿ ÿÿþÿþþû �þûþûþÿÿ

.þÿ' G/þû þÿÿþÿ þþÿ'7 ?þÿ 7/ '7 þûþûþÿÿ þûþÿ



خصوصیات بالینی اریتم مولتی فرم

جمعیت مبتلا

شروع حاد در بیماران جوان ö۰ تا ۰÷ ساله؛ زنان 
کمی بیشتر از مردان مبتلا می شوند.

علائم پرودرمال
تب، بی حالی، سردرد، سرفه و گلودرد تقریباً یک 

هفته قبل از شروع ضایعات.

Target ضایعات

حلقه های دایره ای متحدالمرکز اریتماتوز شبیه 
هدف یا چشم گاو؛ مشخصه بیماری در انتهاها.



Gþÿ ÿþÿþÿ þþÿ7' ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ
 6Nþûÿ 7þÿ/ þû 6þÿþþþÿ7' Îþÿ þûÿ .7þÿ þÿ .þþÿþÿ .þÿ' Gþÿ 67'þÿ þÿ7/ ÷÷ þÿ ÷÷ þÿÿ Fþÿ/ Îþÿÿ7/

 Îþÿ þþÿ/ .þÿþÿ ÿÿ þÿþþÿ þþþÿþÿ þÿÿþÿ þÿ þþÿ þû ¯7þÿ Îþÿ þÿ6 þÿ N þþÿ& ÿÿ þÿþû þÿþÿ ÿÿ Fþÿþþÿû'
.þþÿþÿ ÿÿ Fþþÿ Oÿþþþÿ þþÿ Gþû N þÿ þþÿ .þÿ' þÿþÿ þÿ þÿ Fþÿþÿÿ7N þÿÿþÿ 7/ Gþþÿ/ Îþÿþÿþÿ



(Stevens-Johnson G7þþÿ) 7N�þÿ Gþÿ ÿþÿþÿ þþÿ7'
þÿþþÿ

 þÿ þÿ þþÿ 7þþÿ Oÿþþþÿ .ÿþÿþû þÿÿN .þþÿþÿ þÿ G'þþÿ .þÿþþÿ 6' þþþÿ N/ Îþþÿ'
.þÿþÿ ÿÿ þÿÿ7/ ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ G'þþÿ þÿ ÿþÿþþÿ þÿÿþÿ

ÿþþÿ þÿ7þÿ

 þÿþþÿ þû /þÿ /þþÿ' þÿ' þûþÿ (Symblepharon) 7þûÿ' �þþÿ þÿþÿ Îþÿÿ7/ 7/
.þÿ' Fþûÿþÿþûÿÿ þÿÿþÿÿþþû



Gþÿ ÿþÿþÿ þþÿ7' Î�þÿþÿþûþþþÿÿ

 /7 N ÿþÿÿþÿ .'þÿþþÿ ÎN7 6' O þþÿþÿ þÿþþÿ .FNþÿ 7N/ Îþÿÿ þþÿ þÿ þÿÿþþÿ6þÿ' N þÿÿNþÿþÿ �þÿÿþþþÿ /þþÿ7' �Gþÿþþÿû' þÿ'/ N þÿ6 Îþÿ Fþûÿ6N �F'6þÿ þÿÿ Îþÿ þÿÿþþÿÿ'þû 6Nþûÿ
./þÿþû ÿÿ .7þÿ .ÿþþÿ' þÿþÿ



درمان و پیش آگهی اریتم مولتی فرم

قطع عامل محرک
هنگامی که داروی خاصی به عنوان عامل 

شناسایی شود، استفاده از آن باید بلافاصله 
متوقف گردد.

درمان حمایتی

بی حس کننده های موضعی برای کاهش درد 
دهانی؛ محلول های داخل وریدی در صورت 

دهیدراتاسیون.

پیشگیری از عود

در موارد راجعه: آنتی بیوتیک های دهانی مداوم یا 
والاسیکلویر. بیماری معمولاً ۲ تا ۶ هفته طول 

می کشد و در ۲۰ درصد بیماران عود می کند.



Toxic Epidermal Necrolysis و Stevens-Johnson سندرم

Stevens-Johnson سندرم
کمتر از ö÷٪ سطح بدن درگیر؛ ÷ تا ۷ مورد در هر میلیون نفر در سال؛ مرگ و میر ÷ تا ۵ 

درصد.

Toxic Epidermal Necrolysis
 ùö تا ø۵ درگیری پوستی؛ ÷ مورد در هر میلیون نفر در سال؛ مرگ و میر ٪ùö بیشتر از

درصد.

هر دو بیماری تقریباً همیشه با مصرف داروها آغاز می شوند (بیش از øöö داروی مختلف شناسایی شده اند). آسیب اپیدرم در نتیجه افزایش آپوپتوز سلول های اپیدرمی اتفاق می افتد.



TEN/SJS Fþÿ7/ N ÿþÿÿþÿ .'þÿþþÿ

TEN Fþÿ7/

ÿÿþÿþÿ N þÿ'þÿ þþÿ 7/ Îþþþÿ
þÿþÿÿNþþÿþûÿÿ7þû 6' .þþþÿ'

(Fas þÿþÿÿÿ F/þû /Nþþÿ) Îþÿ7N þÿ'/ ÿÿþþÿ' þÿÿþÿþþÿþÿþþÿ'



Toxic Epidermal Necrolysis: 
ÿþÿÿþÿ þÿþþÿ

 6N7 ÷ö þÿ ÷ Gþÿ .þÿþÿ ÿÿ Gþÿ/ (þþþÿ Oþÿþû) 6þÿþþþÿ7' Îþÿ Fþûþÿ þûÿ þÿ þþÿ ÎN7 'þþÿ' 6' .þþÿþÿ
 F'7þþÿÿ Gþþÿ ./þÿ ÿÿ 6þÿ .& þÿ þÿþÿ ÿÿþÿþÿ þÿ þÿþÿ F'7þþÿÿ þÿþÿ .þÿ/ ÿÿ .7 þÿþû Fþÿ Gþþû

 þÿ Îþÿ ÿþþÿ Îþÿ þÿÿ& F'7þþÿÿ 6' ÿþÿÿ 7/ .þÿ7'/ Fþÿ/ 7þþÿ O þÿþþÿ �ÿÿþþÿ Îþÿÿ7/ 6' ÿþÿþþÿ
.þÿþÿ ÿÿ þÿ



(ÿÿþÿÿ'þþÿ Fþÿ6) þÿþþÿ þþÿ7'
ÿÿþþÿ

 �þÿþþÿ þÿ7/ ÷ þÿ ÷ ?þÿÿ .þþû ÿÿ 7þþÿþÿ '7 Fþÿ6 O þÿþþÿ þû þÿÿ 6þÿ N þÿþÿ Î7þþÿÿ
.þÿ' Gþþþÿþÿ Fþþÿþÿ þÿ�þÿþû N þþÿ .þÿþÿ ÿÿ þþþÿ þþþÿÿ ÷ þÿ ø þþþÿ þÿ Fþÿ6

þÿ6þÿ7þþû þÿ 7þþÿ7'

 þÿþþÿ þÿþÿþþÿ N þÿ6þÿ7þþû þÿ þþþÿ F'7þþÿÿ /'/ Fþþÿ þÿ6þÿ 7/ Î' þþÿþþÿ
.þÿ7'/ (*HLA-Cw) ÿÿþþÿ' Îþÿ þÿÿþûÿ F� ÿþÿ& 6' ÿÿþþûÿ GNþÿ �þÿÿ 6þÿ



þÿþþÿ þþÿ7' ÿþÿÿþÿ .þÿÿþþÿ

 Îþÿ þÿûþû ÿÿNþÿ& 6' ÿÿþÿ þþþÿ /Nþÿ þÿ þÿþÿ ÿÿ'þÿ �Fþÿ6 ÿþþû 7þþÿ ÿÿ'þÿ G7þþÿ þÿ 7/ .þþÿþÿ
 �Gþÿ /þþÿ' þÿÿþÿ ÿÿ 7/ .þþÿþÿ .G'þÿ' 7/ þÿ7þÿ þûÿ þÿ /76-þÿþÿ Gþÿ&þÿ þþþþÿ þÿÿþÿ .þûÿ ÿþþÿ

 þû Fþþÿ 6þÿ 7/ þÿÿ �þÿþÿ FNþÿ Oÿþþþÿ .þþþû ÿÿ 6Nþÿ Îþÿÿ/ þÿÿþÿ 7/ N þþÿþÿ /þþþÿ 6N7 þþÿ Gþÿ
./7'/ /þÿN þþÿ Îþÿ'þÿ þÿ þÿÿþþÿ N 66þÿ



þÿþþÿ þþÿ7' Fþÿ7/ N Î�þÿþÿþûþþþÿÿ

Î�þÿþÿþûþþþÿÿ

 Îþÿ þþÿ&) þÿ þÿÿNþÿþÿ þþþÿ N þÿ ûû .7 Fþÿ þÿþÿ �6þþÿþû& �6þÿûÿþûÿ' �6þÿ'þû'7þûþûÿÿ
.Gþþÿ6þÿ7þþû þÿ6þûþÿ ³ þÿ6þÿ7þþû þÿþþÿ .(Munro

Fþÿ7/

 :¯þÿ/7/ /7'þÿ 7/ .þÿ' ÿÿþû 7þþÿÿ þÿ ÿþþÿ Fþþÿþÿ' .þþÿÿ G6ÿ ÿÿþÿ7/ Oÿþþþÿ
.FN6þþÿþþÿ þÿ fluocinonide F� þþÿþÿ ÿþÿþÿ ÎþÿþÿÿNþþÿþûÿÿ7þû



(Reiter G7þþÿ) ÿþþû'N þÿþÿ7&
 :þÿþÿ þÿ þÿþþþÿ .þÿ' ÿÿ�þÿþÿþþÿ' Oÿþþþÿ' þþþÿ þÿ þÿþÿþÿ Îþÿ Î7þþÿÿ 6' ÿÿNþÿ ÿþþû'N þÿþÿ7&

 þö þÿ öö 7/ .(÷ þÿ ÿ þþþÿ) þÿ þÿþÿ F'þÿ þûþÿ þÿþÿþÿ 7/ .þÿþÿþûÿûþû N þÿþÿ7N' �ÿÿþÿþÿþÿþÿÿ þÿþÿ7&

 6Nþÿ Î7'7/' Î7þþÿÿ þÿ Îþþþþÿ/ 6' þû þþþÿ ö þÿ ÷ Oÿþþþÿ .þÿ' /þÿþÿ HLA-B27 F'7þþÿÿ þÿ7/
.þþû ÿÿ



ضایعات دهانی و درمان آرتریت واکنشی

ضایعات دهانی

در کمتر از ۲۰ درصد بیماران؛ به صورت پاپول های اریتماتوز بدون درد بر مخاط باکال و 
کام، یا زخم های کم عمق بدون درد بر زبان، مخاط باکال، کام و لثه.

درمان

موارد خفیف: نیاز به درمان ندارد
داروهای ضد التهابی غیر استروئیدی

سولفاسالازین برای موارد مقاوم
(HIV بدون ارتباط با) موارد شدید: کورتیکوستروئید، آزاتیوپرین یا متوترکسات

۵÷ تا øö درصد بیماران دچار ناتوانی شدید می شوند.



ÿÿþþÿ :Fþû þûÿÿ

 7þÿ þÿÿN' þû þÿ' ÿþþÿ' þÿ'þÿ þþÿ'N þÿ ÿÿþþÿ-ÿþÿþû þÿþÿ N þÿþÿ O þþþþÿ Î7þþÿÿ ÿÿ Fþû þûÿÿ
 Fþû þûÿÿ N þÿ7/ ÷ /Nþÿ ÿþÿþû Fþû þûÿÿ ?þÿÿ .þÿ þÿÿþÿ ÷þöÿ Fþÿ 7/ Erasmus Wilson þÿþÿ

.þÿþÿ ÿÿ þþþÿ þþþÿÿ ø þÿ ù þþþÿ þÿ Fþÿ6 .þÿ' þÿþþÿ þÿ7/ ø.ø þÿ ö.÷ ÿÿþÿ/



عوامل مرتبط با لیکن پلان

واکنش لیکنوئید دارویی

داروهای متعددی ضایعاتی مشابه لیکن پلان ایجاد 
می کنند؛ اصطلاح «موکوزیت لیکنوئید» برای این 

موارد مناسب تر است.

C هپاتیت

گزارشاتی از ارتباط با هپاتیت C در کشورهای 
مدیترانه ای وجود دارد، اما مطالعات اپیدمیولوژیک 

دقیق این ارتباط را تأیید نمی کنند.

استرس

ارتباط بین اضطراب و لیکن پلان همچنان مورد 
بحث است. مطالعات با پرسشنامه های 

روانشناختی نتایج متناقضی داشته اند.



þÿþûÿÿ7 Fþû þûÿÿ

þÿ ÿÿûÿN

 þÿ (Wickham's striae) ÿþþÿ þÿþÿ 7þþÿ .þÿþÿ FNþÿ Oÿþþþÿ �?þÿ þÿþÿ þÿþÿ
 Gþû �þþÿ �Fþÿ6 ÿþþû þþÿ �þÿ7þû 7/ þÿ' þûþÿ .Fþûþÿ 7þþÿ þþÿ 7/ þÿþÿN/ .7þÿ

./þÿ Gþÿ/ þÿÿ Fþÿþÿÿ7N þÿÿþÿ N

Fþÿ7/

 /þþÿ ÿÿþÿ67' .ÿÿ7þÿþÿ Fþÿ7/ :'þÿþÿþû þÿþþÿ .7þÿ 7/ ./7'þÿ Fþÿ7/ þÿ 6þÿÿ Oÿþþþÿ
./þÿ ÿÿ þÿÿþÿ þÿÿþÿ



þÿ6N7' Fþû þûÿÿ

 þþÿ þÿ /Nþþÿ ÿÿþÿ .G'þÿ' 7/ Î' þþÿ' þÿþÿ 7þþÿ N þûþÿ 7/ ÿÿþÿ þÿ6 þÿ 6þÿþþþÿ7' N ÿÿNþÿ& ÿÿ'þÿ
 :Fþÿ7/ .(7/þÿ) 6þÿþÿ Fþû þûÿÿ :þÿ6N7' 'þÿ F/þÿ þÿþÿ .7þÿ 7/ .(þÿÿþÿ'þûÿ/ þÿþÿûÿ�)

 Gþÿ /þþþÿ �6N7 7/ 7þÿ þþÿ (FN6þþÿþþû F� �FN6þþÿþþÿ �fluocinonide) Îþÿ ÿþÿþÿ ÎþÿþÿÿNþþÿþûÿÿ7þû
.þþþÿ ø þÿ ÷



Fþû þûÿÿ Î�þÿþÿþûþþþÿÿ
ÿûþûÿNþûÿÿ Îþÿ þþÿþÿ

6þÿ'þû'7þû N 6þÿ'þûþûÿÿ
(Î' G7' þÿ'þÿ/) þÿÿ ̄ þÿ Îþÿ ûû .7

F'6þÿ þÿÿ ÿÿûN7þÿÿ Fþÿÿ'þÿ�/
Gþÿþþÿû' .7Nþþÿ 7/ T Îþÿ þÿÿþþþÿ Î7'þÿ /þþÿ7'

þþþþÿ þÿþÿ N Gþÿþþÿû' þÿþÿ þÿ 7/ Civatte Gþþÿ'



تشخیص لیکن پلان و احتمال بدخیمی

تشخیص رتیکولر

اغلب بر اساس یافته های بالینی؛ خطوط مشبک 
دوطرفه در خلف مخاط باکال مشخصه اصلی است.

تشخیص اروزیو

بیوپسی برای رد لوپوس اریتماتوز، استوماتیت 
زخمی شونده مزمن و تغییرات پیش بدخیمی ضروری 

است.

احتمال بدخیمی
همچنان مورد بحث؛ مطالعات مولکولی نشان 

می دهند نمای لیکن پلان رتیکولر کلاسیک شباهت 
زیادی به مخاط طبیعی دارد. ضایعات لیکنوئید (نه 
لیکن پلان واقعی) بیشتر با کارسینوم مرتبط بودند.



(CUS) þÿþÿ Gþÿþÿ ÿþÿ6 þÿÿþÿþþÿ'

 þÿþÿNþû þÿþÿ Î/þÿ ÿþÿ&þÿ' .Gþÿ 67'þÿ /7þÿ öö 6' þÿÿ Fþþûþÿ �þÿ þÿÿþÿ ÷ÿþÿ Fþÿ 7/ 7þÿ þÿÿN'
 þÿþû þÿÿNþþÿþûÿÿ7þû þÿ þÿ' �þÿ6N7' Fþû þûÿÿ þÿþþÿ ÿþÿÿþÿ .(ANP62) ÿÿþþÿ'/þþÿû ÷ö Î' þþþÿ
.ÿÿþÿ N ÿþþÿ Î' G7N/ þÿþû þÿ (þÿûNþþû ÿþûN7þÿÿ) þÿ7ÿþÿ þÿ ÎþÿN7'/ :þÿþÿ Fþÿ7/ .þÿ/ ÿþÿ



(GVHD) بیماری پیوند علیه میزبان

مکانیسم

در گیرندگان پیوند آلوژنیک مغز استخوان (سالانه ~۸۰۰۰ مورد در آمریکا). سلول های 
پیوندی محیط ناآشنا را شناسایی کرده و علیه آن اقدام می کنند.

انواع

GVHD ۵ درصد بیماران؛ راش پوستی تاö~ روز پس از پیوند؛ ÷öö حاد: ظرف 
.پوسته ریزی شدید

GVHD ۷ درصد گیرندگان؛ مشابه اختلالات اتوایمیون مانند لوپوس یاö ۳ تاö :مزمن 
.سندرم شوگرن



GVHD ÿÿþÿ/ .'þÿþþÿ

 þÿþþÿ þÿþÿ 7þþÿ þÿþÿ þûþÿ .þÿþÿ ?þÿ þÿ7/ þö 6' þÿÿ N /þÿ ?þÿ þÿ7/ ÷÷ þÿ ÷÷ 7/ Fþÿ/ Îþþÿ'
 .þþþþÿ /þÿ GVHD Gþþÿ/ Fþþÿ þþþÿ ø 6' þÿÿ Îþÿ þÿ6 .Fþÿ/ ÿûþÿ �þÿ ÿÿþÿÿþÿ N þÿ þÿ6 �Fþû þûÿÿ

.þÿþÿ ?þÿ 7/ þÿ7/ ÷÷ þÿþþÿ 7/ þÿþÿ ?þÿ 7/ þÿ7/ ùö þÿþÿ ø Îþþÿ :ÿþÿ& þÿû



GVHD درمان

01

پیشگیری

تطابق دقیق بافتی؛ پردنیزون + سیکلوسپورین یا 
.tacrolimus

02

درمان سیستمیک

 mycophenolate افزایش دوز داروها؛ اضافه کردن
mofetil یا آزاتیوپرین؛ تالیدومید برای موارد مزمن مقاوم.

03

درمان موضعی دهانی

کورتیکوستروئیدهای موضعی؛ بی حس کننده های موضعی؛ 
tacrolimus موضعی؛ درمان PUVA برای نوع مزمن.



Î�þÿþÿÿþÿû' N ÿÿþþÿ :þÿ6þÿ7þþû

 '7 (þþÿ Fþÿþÿÿ ø /Nþÿ) þûÿþÿ& G/þÿ þÿ7/ ö O þþÿþþÿ þû þÿ' ÿþÿþû þÿþÿ N þÿþÿ Î7þþÿÿ ÿÿ þÿ6þÿ7þþû
 Î7þþÿ þþÿ Gþÿ Fþþÿ T Îþÿ þÿÿþþþÿ .þÿþÿ ÿÿ þÿ'þÿ' ÿþÿþû Îþÿ þÿÿþþÿÿ'þû þÿþûÿ ./6þÿ ÿÿ þþþÿ

 þÿ ./7'/ /þÿN N/ þÿ Îþþÿ' Fþþþÿ' þÿ7/ ùù þÿ ÷÷ Fþþþÿ ÎþÿþþÿN/ 7/ :þÿ' þþÿ ÿûÿþÿ� þÿ'þÿ .þÿ7'/
.þÿ' Gþÿ ÿÿþÿþþÿ þþþþÿ ÿûÿþÿ� 7þûþÿ



خصوصیات بالینی و درمان پسوریازیس

تظاهرات بالینی

معمولاً در دهه دوم یا سوم زندگی؛ پلاک های اریتماتوز با حدود مشخص و لایه نقره ای 
رنگ بر جمجمه، آرنج ها و زانوها. آرتریت پسوریاتیک در ۱۱ درصد بیماران. ضایعات 

دهانی نادر اما ممکن است دیده شوند.

درمان

Calcipotriene، tazarotene ،خفیف: کورتیکوستروئیدهای موضعی
متوسط: اشعه ماوراء بنفش

شدید: PUVA، متوترکسات، سیکلوسپورین
infliximab، etanercept، ustekinumab :بیولوژیک



ÿÿþþÿ N ?'þÿ' :6þÿþþþÿ7' 7þûþÿ



(SLE) ÿÿþþþÿÿ 6þÿþþþÿ7' 7þûþÿ

 þÿ þÿþÿ þÿ Î' þÿ'Nþû 6'7 .Fþÿ ù÷ þÿþþÿ þÿ þÿþþÿ �þÿþÿ ÿÿ þþþÿ þþþÿÿ þÿ'þÿ ÷ö þÿ þ þþþÿ þÿ Fþÿ6
 þÿ7/ úö þÿ ÷ 7/ ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ .(þþþÿ þÿþÿ þþÿ) þÿ7/ ÷ö þÿ úö 7/ þÿþû Îþþÿ' .þÿ7/ ÷ö þÿ úö 7/ ÿþÿÿ N

.þÿ7/ ÷÷~ þÿþÿ øö N þÿ7/ ÿ÷~ þÿþÿ ÷ Îþþÿ .F'7þþÿÿ



7þûþÿ þÿþþÿ N (CCLE) þÿþÿ ÿþÿþû 7þûþÿ

CCLE

 þûÿÿ þÿþþÿ ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ .7þÿ 6þþÿ 7/ ÿÿ'þÿ 7/ þþÿþÿ þþÿ þÿÿþûþÿ/ .þþÿþÿ
.ÿþÿþû .þþÿþÿ FNþÿ .7þÿ þÿ þÿ' þÿ6N7' Fþû

ÿÿ�þÿþÿþþÿ' þÿþþÿ

ANA ÿ÷ 7/n SLE (ÿÿþþþÿ'þÿÿ)

(ÿÿþþþÿ') SLE n÷ö 7/ Î' þþÿ7 N/ DNA þÿ Î/þÿ ÿþÿ&
(ÿÿþþþÿ' 7þÿþÿ) SLE nöö 7/ Sm þÿ Î/þÿ ÿþÿ&



اسکلروز سیستمیک (اسکلرودرما)

بیماری نسبتاً نادر با رسوب غیرطبیعی کلاژن در بافت های مختلف. ö÷ تا øö نفر از هر میلیون نفر در سال؛ 
زنان ۳ تا ۵ برابر بیشتر. پدیده رینود اغلب اولین علامت. دو نوع: پوستی محدود و پوستی گسترده. فیبروز 

ریوی مهم ترین عامل مرگ و میر.



تظاهرات دهانی اسکلروز سیستمیک

میکروستومی

در ~۷ö درصد بیماران محدودیت در باز کردن دهان؛ 
شیارهای اشعه ای اطراف دهان (نمای بندکیف).

اختلال بلع

رسوب کلاژن زیر مخاط زبان و مری؛ زبان سفت و 
کم تحرک؛ مری غیرالاستیک.

یافته های رادیوگرافی
گشادشدگی منتشر فضای لیگامان پریودنتال؛ تحلیل 

راموس، زایده کرونوئید و کندیل در ö÷ تا øö درصد.



CREST G7þþÿ
CREST Î'þÿ'

Calcinosis cutis: ÿþÿþþû ÿþÿþûþÿ6 Îþÿ FNþÿ
Raynaud's phenomenon: þÿþÿ 7/ ÿÿNþÿ 6þþþÿ'
Esophageal dysfunction: þþÿ Fþþÿ'
Sclerodactyly: þþÿþÿ Fþÿþÿ N þþÿ Fþþþÿÿ'
Telangiectasia: ÿþþÿ Gþÿ/þþÿ ÿÿþÿ FNþÿ

./Nþþÿ ?þÿ 7/ þÿ7/ þö þÿ ÷÷ þÿþÿ ÷ö Îþþÿ �ÿÿþþþÿÿ 6Nþþûÿ' 6' þþþÿ ÿþÿ& þÿû



þÿþûÿþÿÿÿ 6þþÿþû&
?'þÿ'

 ÿþÿÿþÿ ÿÿþÿþþÿ 6' þþÿ nöö 7/ �G/N7 N Gþþÿ Îþÿþþÿÿ7þûþÿ/& þÿ G'þþÿ :þÿÿþÿ
/þÿ ÿÿ G/'/ þÿþþÿ

 �þÿþÿ/ þÿ G'þþÿ þÿ ÿÿ7' þÿ' þûþÿ �þÿþþÿ þÿ7/ ÷~ :þÿÿ 6þÿ

þÿþÿ þþÿþÿÿNþÿÿþûÿÿ
Fþÿ /'þÿ' 7/ :.6þû

ÿÿþÿ/ .þþÿþÿ

 N þÿ þÿ �Fþÿ6 þÿ þþþþÿ þþÿûþû ÿÿ'þÿ �þÿÿþÿ ?þÿ 7/ O þÿþþÿ �F'7þþÿÿ þÿ7/ ÷ö þÿ ö÷ 7/
.Fþûþÿ 7þþÿ



جمع بندی: بیماری های ایمونوبولوز و پوستی-مخاطی

پمفیگوئید و اریتم مولتی فرم
درمان فردی سازی شده؛ از موضعی تا سیستمیک بر اساس شدت. شناسایی عامل 

محرک کلیدی است.

CUS لیکن پلان و
 :CUS .لیکن پلان رتیکولر: بدون درمان؛ اروزیو: کورتیکوستروئید موضعی

هیدروکسی کلروکین.

GVHD و پسوریازیس
پیشگیری از GVHD با تطابق بافتی دقیق. پسوریازیس: درمان بر اساس شدت از 

موضعی تا بیولوژیک.

لوپوس و اسکلروز سیستمیک

لوپوس: اجتناب از نور خورشید؛ ضد مالاریا تا کورتیکوستروئید. اسکلروز: درمان 
علامتی و کنترل عوارض.

تشخیص دقیق با ترکیب یافته های بالینی، هیستوپاتولوژیک و ایمونوفلورسنت مستقیم، پایه درمان موفق است.


