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 خلاصه
 مقدمه

اين اختلال يک . کند د استخوان را درگیر ميخیم است که يک يا چن ديسپلازي فیبروز يک ضايعه اسکلتال خوش

اين ضايعات ممکن است باعث . کندخیم مادرزادي است که هر دو جنس را يکسان درگیر ميبیماري خوش

هاي  و يک عامل مساعد کننده براي شکستگي  دفورمیتي استخوان، شکستگي يا دردهاي مزمن اسکلتي شود

 .استپاتولوژيک 

 معرفی بیمار

وعلي  و لگنش شده سال قبل دچار درد دراستخوان فمور 2شود، که از ساله معرفي مي 12اله دختري در اين مق

رغم دريافت درمانهاي معمول پاسخ مطلوبي نداشته است، با انجام بررسي هاي تشخیصي بیشتر براي بیمار تشخیص 

در طي پیگیري . وجهي در علايم پیداکردها بهبود قابل ت شد و پس از درمان با بیس فسفونات  ديسپلازي فیبروز داده

  .شش ماهه علايم بیمار بهبود يافت و عارضه جانبي مهمي رخ نداد

 نتیجه گیری

تواند در کاهش درد و شکستگي و نیز دفورمیتي استخوان در بیماري ديسپلازي فیبروز  ها مي فسفونات استفاده از بي

ون دوره اي پامیدرونات برا ي درمان، منجر به بهبود چشمگیر درد، بیمار نیز استفاده از انفوزياين در  .مفید باشد

 . لنگش وعلايم راديولوژيک گرديد

 

 سپلازي فیبروز، دردهاي استخوانيدي ،ها بیس فسفونات :کلیدی کلمات
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 .امام رضا کمال تشکر و قدرداني را دارند
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 و همکاران محبوبه صادقی ایوری
 مقدمه

ديسپلازي فیبروز اختلال متابولیک استخواني است که همراه 

اين سندرم يک اختلال عملکرد . سندرم مک کون آلبرايت است

هاي کافه  لکه)ريز همراه با هیپرپیگمانتاسیون پوستي غدد درون

اين بیماري در . تي استو ديسپلازي فیبروز سیستم اسکل( ئولیت

بعضي افراد ضايعات . شود اثر پرکاري غدد متعدد ايجاد مي

 اي از پیگمانتاسیون پوستي به همراه بلوغ زودرس دارند گسترده

خیم است که  ديسپلازي فیبروز يک ضايعه اسکلتال خوش. (1)

اين اختلال يک بیماري . کند يک يا چند استخوان را درگیر مي

کند و ه هر دو جنس را يکسان درگیر ميمادرزادي است ک

اتیولوژي بیماري ناشي از موتاسیون در ژني است که کد کننده 

 .(G(S)alpha)باشد  مي Gزيرگروه آلفا از پروتئین محرک 

اين ضايعات ممکن است باعث دفورمیتي استخوان، شکستگي يا 

و يک عامل مساعد کننده براي   دردهاي مزمن اسکلتي شود

 .(4-2) باشد اي پاتولوژيک ميه شکستگي

ضايعات فوکال يا چند کانوني است و ظاهري راديولوسنت 

دارند و اسکن راديوايزوتوپ استخوان افزايش باز جذب را در 

در طي چند سال گذشته، بیس . دهد مناطق تحت تاثیر نشان مي

ها به صورت انفوزيون وريدي براي درمان ديسپلازي  فسفونات

است و در بهبود عملکرد، کاهش درد و  شدهفیبروز استفاده 

 .(8-2) اند کاهش ريسک شکستگي کمک کننده بوده

 

 معرفی بیمار

اش  ساله است که تظاهر بیماري 12بیمار مورد بحث، دختري 

سال  2صورت لنگش و درد استخواني درفمور سمت راست از ه ب

متعدد به بیمار مراجعات . است دنبال تروما، بوده مراجعه و به ازقبل 

 NSAIDهاي معمول و درمانگاه ارتوپدي داشته و تحت درمان

است و به علت ادامه درد و  قرار گرفته که بهبودي حاصل نشده

لنگش براي وي اقدامات تشخیصي گسترده از قبیل راديوگرافي و 

اسکن از فمورانجام شده ودر نهايت با تشخیص  سي تي

در .ال ارجاع گرديده استديسپلازي فیبروز به درمانگاه غدد اطف

، II: معاينات بالیني از نظر معیارهاي بلوغ، وي در مرحله تانر

 . است قرار دارد و منارک نداشته  Iپوبارک 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 لکه هاي کافه ئولیت در ران و باتوک بیمار -1شكل
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 عات کیستیک و لیتیک در استخوانهاي ران و بازو وساق پاضاي -9شكل
 

 

قدام  ،ران راست  ،هاي کافه ئولیت در باتوک  در معاينه، ماکول

2در حدود  آنکه ابعاد. دارد و نیز در گردن قفسه سینه
cm

*3
cm 

7در ناحیه گردن در ران و باتوک و 
cm

*5
cm (1شکل) مي باشد. 

نیز درد مچ دست در هنگام او همچنین ازتورم مچ دست راست و 

در معاينه سیستمیک هیچ نکته غیر طبیعي . نوشتن  شکايت دارد

والدين منسوب هستند و سابقه مشکلات استخواني در . يافت نشد

سال قبل  5البته مادر بیمار حدود )مادر بیمار وجود داشته است 

 (.استفوت کرده

،  Ca:9.6 mg/dl ،AIP:456 U/L: يافته هاي آزمايشگاهي

ld/gmCr:0.5  ،BUN:8 ،WBC:6200 ،Hb:12.6 ،

plat:180000آزمايشات هورموني ، :TsH: 3.2 micro 

mol/L    ،T4:10.4microg/dl    ،LH:3.2 mIU/ml   

 ،FSH:3.9mIU/ml     ،PRL:10.2 ng/ml    ،

، و در محدوده d/lgmd390.4: کورتیزول پايه صبحگاهي

هاي بازو و فمور سمت  ستخواندر راديوگرافي در ا .بودند طبیعي

است و اسکن  راست، ضايعات کیستیک و لیتیک مشاهده شده

استخوان افزايش جذب را در استخوان فمور سمت راست، مچ 

براي وي درمان با . (3شکل ) است دست و گونه نشان داده

ماه يک بار به مدت  3اي هر  صورت دورهه پامیدرونات وريدي ب

ماهه بهبود قابل ملاحظه  1از يک دوره  روز تجويز شد که بعد 3

 .در لنگش و درد استخوان وي ونیز علائم راديوگرافي حاصل شد

 

 بحث

ديسپلازي فیبروز استخوان، يک بیماري مادرزادي غیر ارثي 

ضايعات . کندطور مساوي درگیر ميه است که هر دو جنس را ب

ي شبیه ها استخواني در ديسپلازي فیبروز با افزايش تکثیر سلول

ها و در بعضي  فیبروبلاست که در مناطقي مشابه استئوکلاست

شود و  ها تظاهر دارند، مشخص مي مناطق ديگرشبیه کندروسیت

. ها دارد نیز همراهي با افزايش باز جذب استئوکلاستیک استخوان

اوستئوتیک هستند ديسپلازي فیبروز با  ضايعات فوکال يا پلي

ا سندروم مک کون آلبرايت همراه ئولیت معمولا ب هاي کافه لکه

 .(8 ،4) است

بیمار مورد مطالعه، ديسپلازي فیبروز پلي اوستئوتیک به همراه 

هیپرپیگمانتاسیون داشت، که البته همراهي با بلوغ زودرس و 

همچنین اختلالات اندوکرين ديگر که در برخي بیماران مبتلا به 

ن بیماروجود شود، در اي سندرو م مک کون آلبرايت مشاهده مي

اين بیمار ضايعات کیستیک و لیتیک در فمور سمت . نداشت

راست و استخوان گونه داشت که با افزايش جذب در اسکن 

 .استخوان همراه بود

ها قبل به عنوان تداوم دهنده  ها، از سال بیس فسفونات

عملکرد بیولوژيک . مینرالیزاسیون استخوان شناخته شده است

شامل مهار جذب استئوکلاستیک  ها اصلي بیس فسفونات
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باشد که در شرايطي که افزايش باز جذب استخوان  استخوان مي همکاران

وجود دارد مثل بیماري پاژه استخوان و استئوژنز ايمپرفکتا، نقش 

 .(4،1)مهمي بر عهده دارد 

صورت انفوزيون ه ها ب طي چند سال اخیر، بیس فسفونات

. اندستفاده قرار گرفتهوريدي براي درمان ديسپلازي فیبروز مورد ا

اين درمان باعث بهبود در عملکرد، کاهش درد و کاهش ريسک 

و معیارهاي بیوشیمیايي استخوان را کاهش . است شکستگي شده

است و بهبودي راديولوژيک در ضايعات استئولیتیک در  داده

 . (7-9 ،4)است از بیماران ديده شده %81حدود

دچار اختلال در تمايز  پلازيفیبروديسکودکان مبتلا به بیماري 

استئوبلاستها هستند که در مراحل اولیه امبريوژنز کسب شده 

اين ضايعات با . ومنجر به ضايعات فیبروز در استخوان مي شود

دفورمیتي، شکستگي ودردهاي استخواني در نواحي گرفتار همراه 

بیمار با فیبروديسپلازي که  5طالعه انجام شده در آلمان در م. است

از دردهاي استخواني شاکي بودند، تحت درمان با پامیدرونات 

وريدي قرار گرفتند و بهبودي قابل ملاحظه اي در درد استخواني 

عوارض جانبي اندک و محدود . دارو به خوبي تحمل شد. داشتند

ش در کلسیم سرم به تب بدون علامت سیستمیک ومختصر کاه

ساله با لنگش  18در هند دختري وهمکارانش  1آشو  .(3) بود

ماه، که سابقه شکستگي هاي  8ودردهاي استخواني به مدت 

وي . معرفي کردندمتعدد در استخوان ران راست داشت، 

ماکولهاي کافه ئولیت در باتوک چپ وراست داشت وبا 

پامیدرونات تحت درمان دوره اي با  فیبروديسپلازيتشخیص 

وکلسیم نیز  Dعلاوه بر اين ويتامین . ماه قرار گرفت 3وريدي هر 

با درمان بهبودي چشمگیري در دردهاي استخواني . دريافت کرد

داشت وطي سه سال پیگیري هیچگونه شکستگي استخواني 

بنابراين بیمار پیامد خوبي از نظر کاهش . جديدي رخ نداد

 .(4) مان به دست آوردشکستگي ودرد استخواني با اين در

بیمار مبتلا به  7در مطالعه اي که در استرالیا انجام شد، 

. ديسپلازي تحت درمان با پامیدرونات قرار گرفتندفیبرو

پامیدرونات به صورت انفوزيون وريدي سه روز هر شش ماه به 

                                                 
1
Ashu 

همه بیماران کاهش مشخص و قابل . مدت دو سال تجويز شد

فزايش توان حرکتي را ذکر توجه در درد استخواني و ا

میزان شکستگي در استخوانها کاهش يافت وپامیدرونات .کردند

به عنوان درماني موثر با عوارض کم براي کودکان با اين بیماري 

 .(7) پیشنهاد شد

يکي از تظاهرات اصلي سندرم مک کون آلبرايت 

فیبروديسپلازي مي باشد واغلب با پیامدهاي بالیني شديد مثل درد 

تخواني، دفورمیتي استخوان و شکستگي هاي پاتولوژيک اس

سفوناتها در کودکان مبتلا به اين بیس فدرمان با . همراهي دارد

گرم کننده اي را نشان داده بیماري در سالهاي اخیر نتايج دل

پسر مبتلا به  4دختر و 11در مطالعه انجام شده در ايتالیا بر . است

درد، شکستگي، ودفورمیتي و فیبروديسپلازي متوسط تا شديد، 

مورد ارزيابي  بعد از درمان معیارهاي بیوشیمیايي استخواني قبل و 

مندي از درمان دراز مدت با نتايج مطالعه اثرات سود. قرار گرفت

د و شکستگي سفوناتها بر ضايعات استخواني وکاهش دربیس ف

 .(11) يک استخوانهاي دراز را نشان دادوشواهد بهبود راديولوژ

اي پامیدرونات  بیمار مورد نظر ما نیز تحت درمان با انفوزيون دوره

ها و کاهش درد و لنگش  قرار گرفته و با بهبود نشانه( ماه 3هر )

 .است بدون بروز هر گونه شکستگي همراه بوده

 

 نتیجه گیری

ت ودر چندين اس در مطالعات متعدد نتیجه درمان متفاوت بوده

بیمار حاضر . اتها نشان داده شده استفسفون مطالعه مفید بودن بي

نیز بهبود قابل ملاحظه اي در کاهش درد، بهبود لنگش و علايم 

تواند در  ها مي فسفونات لذا استفاده از بي. افي نشان دادراديوگر

کاهش درد و شکستگي و نیز دفورمیتي استخوان دربیماري 

 .فیبروديسپلازي مفید باشد

 

 تشكر وقدردانی

ژي و آزمايشگاه بیمارستان امام  ران بخش راديولواز کلیه همکا

 .قدرداني مي شود تشکر و( ع)رضا 
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