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   و مشكل افتراق از دررفتگي مادرزاديمفصل ران در كندروديسپلازي پانكتاتا
  )يك موردگزارش (

  دكتر تقي بغدادي****سروش بغدادي، ***دكتر رضا يوسفيان، **اميررضا فرهود، دكتر *

  »تهراندانشگاه علوم پزشكي « و »بوشهردانشگاه علوم پزشكي «
  

  خلاصه
خير در استخواني شدن آن به همراه اختلالاتي مانند كاتاراكت و أفيز طي سال اول تولد و ت كلسيفيكاسيون منقوط اپيكندروديسپلازي پانكتاتا كه با 

در اين گزارش يك مورد از اين نوع ديسپلازي اسكلتي نادر . وارا همراه باشد كوكسايا  رانمفصل تواند با دررفتگي  گردد، مي ها مشخص مي كوتاهي اندام
 قبل از انجام آرآي  امسونوگرافي و  استفاده از.مدت طولاني با پاوليك هارنس درمان شد دو طرف بهران مفصل علت تشخيص دررفتگي   كه بهگردد مطرح مي

 .واراي واضح دو طرفه را نشان داد عمل جراحي براي جااندازي باز، موقعيت صحيح سر غضروفي هر دو فمور در استابولوم و وجود كوكسا
  مفصل راندررفتگي مفصل ران، كندروديسپلازي پانكتاتا، : يدي كلهاي واژه

  
   ماه قبل از چاپ5/1 :پذيرش مقاله بار ؛  1 :مراحل اصلاح و بازنگري ماه قبل از چاپ ؛  5 :دريافت مقاله

    
  

Hip in Chondrodysplasia Punctata Simulating Congenital Dislocation 
(Report of One Case)  
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Abstract  

Chondrodysplasia punctata, characterized by transient and stippled calcification in epiphyses during first year of life 
and delay of their ossification, and disorders such as cataract and short limbs could present with congenital dislocation of 
hips or coxa vara. In this case report, a case of this rare skeletal dysplasia is introduced that had been treated with pavlic 
harness as bilateral CDH for long time. Ultrasonography and MRI before open reduction of hips demonstrated reduced 
cartilaginous femoral heads in acetabulums and bilateral coxa vara. 
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  عرفي بيمارم
علـت    كـه از دو مـاهگي بـه        بـود اي   دختر يـازده ماهـه    بيمار  

در . نمـود محدوديت ابداكسيون ران دو طرف به ارتوپد مراجعـه    
يـك مـاه و     بـه مـدت      براي بيمار گذاشتن دو عدد پوشـك         ابتدا
پاوليك  استفاده از با سونوگرافي، نيمه دررفتگيدنبال تشخيص  به

مركـز  يـك    چهـار مـاهگي در        در سـن   .بودهارنس توصيه شده    

 و مـشاهده  ) 1شـكل ( ساده لگـن     پرتونگاريديگر، پس از انجام     
 دو طرف، براي بيمار درمـان     مفصل ران تغييرات مشابه دررفتگي    
وضـعيت  به   اين درمان با توجه      .يافته بود با پاوليك هارنس ادامه     

پاوليـك در    مناسب سر فمورها در استابولوم به هنگام استفاده از        
طرف بدون پاوليـك،     و دررفتگي دو  ) 2شكل  ( ساده   گاريپرتون
 مــاهگي ادامـه يافتــه و طـي ايــن مـدت بيمــار بـا انجــام     11تـا  
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 مـاهگي   11در  . شـده بـود   پيگيـري   ) 3شـكل ( سـاده    پرتونگاري
 اعدم پاسخ به درمان دررفتگـي، بيمـار بـه كلينيـك م ـ             باتوجه به 

در چهارمـاهگي   والـدين     بيمـار،  در سـابقه پزشـكي    . شدارجاع  
بــا تــشخيص و متوجــه نيــستاگموس در چــشمان كــودك شــده 

افي باتوجه به ك  . جراحي شده بودند  ها   شمچكاتاراكت دو طرفه،    
هاي غدد   هاي لازم از لحاظ بيماري     نبودن رشد شيرخوار، بررسي   

 . نتايج منفي بودوانجام شده و متابوليك براي شيرخوار 

  سونوگرافي و ستون با ها  اكوكارديوگرافي، كليه بابررسي قلب
شيرخوار حاصل ازدواج . بودطبيعي  ساده نيز پرتونگاريبا فقرات 

علت  بود كه به) ه و پسر خالهدختر خال(پدر و مادر منسوب 
و از طريق زايمان )  هفتگي34(ترم  صورت پره اوليگوهيدرآمنيوس به

 متر و دور سر  سانتي43 گرم و قد 2600سزارين و با وزن هنگام تولد 
دوران سابقه مصرف دارويي مادر در . بودمتر متولد شده   سانتي35

 ساله و 8اده پسر فرزند ديگر خانو. حاملگي نيز نكته مثبتي نداشت
متر، وزن   سانتي66 ماهگي  قد شيرخوار 11در سن . بودكاملا سالم 

خير أتكامل شيرخوار نيز ت. بودمتر  سانتي 5/44 گرم و دور سر 9350
 5/10 ماهگي و نشستن در 6گردن در گرفتن  كه طوري داشت به

 ماهگي شيرخوار هنوز قادر به ايستادن 11در . بودماهگي آغاز شده 
و عينك به چشم  در معاينه فيزيكي پل بيني فرورفته بود  وبودن

در معاينه ارتوپدي كوتاهي قد كودك نسبت به سن و كوتاهي . داشت
نسبت ) ها بازوها و ران(تحتاني  هاي فوقاني و قسمت پروگزيمال اندام
. نمود نظر مي كاملا جلب) ها ساعدها و ساق(به قسمت ديستال آنها 

 ها  رانمفاصل محدوده حركتي .  وجود داشتوميليگاماني عمشلي 
ها  هاي مديال ران  چين،در دو طرف قرينه و كامل) شامل ابداكسيون(

 هاي ارتولاني و بارلو  نشانهو 1و كليسيك) آليس( نشانه گالزي ،قرينه
ساير . رسيد نظر نمي تر از طبيعي به عرض پرينه پهن. منفي بودند

  .داد نميقرات نكته ديگري را نشان ف معاينات ارتوپدي شامل ستون
 2هاي منقوط  ماهگي، كلسيفيكاسيون4هاي بعد از  پرتونگاري

ها نشان  ها، زانوها، آرنج و شانه فيزهاي پاشنه آپوفيز يا اپي را در
 ، ماهگي11 تا 4از  سريال لگن بيمارهاي  پرتونگاريدر . داد مي

مال فمور و پروگزي فيز هاي منقوط در اپي وجود كلسيفاكاسيون
عدم استخواني شدن سر فمور و لترال بودن امتداد فمورها نسبت 

، كه در )3 و 1هاي  شكل(به استابولوم مربوطه قابل مشاهده بود 
 را مطرح مفاصل راننگاه اول تشخيص دررفتگي دو طرفه 

شـكل و سن بيمار و احتمال تغييرها  پرتونگاريباتوجه به . نمود مي

 
1. Klisic’s sign 
2. Stippled 

پرتونگاري ساده لگن.1شكل
 ماهگي كه 4در سن 

هاي منقوط  كلسيفيكاسيون
پروگزيمال فمورها و 

قرارگيري آنها در بالا و 
تر استابولوم را نشان  خارج
  .دهد مي

پرترونگاري.2شكل
 4ساده لگن در سن 

گيري ماهگي كه قرار
پروگزيمال فمورها 

در استابولوم در 
پاوليك هارنس را 

 .دهدنشان مي

 ماهگي 10پرتونگاري ساده لگن در سن  . 3شكل
ران دو طرف را نشان صل مفكه همچنان دررفتگي 

  . دهد مي
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مدت از  علت استفاده طولاني سر فمور استخواني نشده به
 و  گرفته شدرانمفصل پاوليك، تصميم به جااندازي باز هر دو 

سونوگرافي . براي بررسي بيشتر، سونوگرافي درخواست شد
  . قرارگيري سر هر دو فمور را در استابولوم نشان داد

رافي، تصميم  و سونوگپرتونگاريهاي  عدم تطابق يافتهه علت ب
 نيز آرآي ام. تر و بيشتر انجام شود بررسي دقيق آرآي امگرفته شد با 

واراي قابل  قرارگيري سر فمورها در استابولوم همراه با كوكسا
درمان  تصميم گرفته شد و) 4شكل (توجه دو طرفه را نشان داد 

هاي   پيگيريفقطو قطع گردد  استفاده از پاوليك  منتفي وجراحي
 ماهگي 13 لگن در پرتونگاري. انجام شوداي شيرخوار بعدي بر

 هاي منقوط تشكيل سر فمورها و ليكن كاهش كلسيفاكاسيون  عدم

  .)5شكل ( در پروگزيمال فمورها را نشان داد
  

  بحث
هاي  گروهي از ديسپلازي شامل  1كندروديسپلازي پانكتاتا

 هاي منقوط و موقت در داخل كه با كلسيفيكاسيوناست اسكلتي 
با تواند  ميو شود  فيز در سال اول زندگي مشخص مي اپي

ريزي  پوسته كوتاهي قد، چهره ديسمورفيك، پوست خشك و
. )2,1(باشدهمراه هاي قلبي  دهنده، كاتاراكت و گاهي ناهنجاري

هاي مختلف  توارث اين نوع ديسپلازي هتروژن و به صورت
ب و غالب و مغلوب و همچنين اتوزومال غال Xوابسته به (

  .)3,2(گزارش شده است) مغلوب
 -سندرم كونرادي ترين نوع ديسپلازي اسكلتي، شايع
 Xصورت غالب وابسته به كروموزوم   كه بهاست 2هاپل -هانرمن

 
1. Chondrodysplasia punctata 
2. Chonradi-Hunermann-Happle Syndrome 

 13 ساده لگن در سن پرتونگاري.5شكل
  كننده صورت گمراه ماهگي كه همچنان به

نشان دو طرف را ران مفصل دررفتگي 
هاي منقوط در  اما كلسيفيكاسيون. دهد مي

  . پروگزيمال فمورها كاهش يافته است

كه قرارگيري پروگزيمال فمورها ) ب(و كرونال )الف( آگزيال ماهگي در مقاطع11 درران مفاصلآرآي ام. 4شكل 
 .دهدرا نشان مي)در مقطع كرونال(در استابولوم  و كوكساوارا دوطرفه

 ب  الف
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در نتيجه جهش در ژن توليدكننده پروتئين  رسد و به ارث مي
 كه در چرخه بيوسنتز كلسترول نقش 1اتصال يابنده به اپومابيل

در اين نوع كه مشخصه آن ضايعات پوستي . گردد يدارد ايجاد م
آتروفي ، 2فرموصورت اريترودرما ايكتيزي به)  موارد%28در (

تر  باشد، كوتاهي قد خفيف  محدود شده ميپوست و ريزش مو
غيرقرينه و )  موارد%17در (و گاهي غيرقرينه بوده، كاتاراكت 

 شديدتر  يك نوع نادرتر اما.)6,5,4,2(باشد طرفه مي اغلب يك
صورت  است كه به 3، نوع ريزومليككندروديسپلازي پانكتاتا

هاي  يابد و با كوتاهي قسمت اتوزومال مغلوب انتقال مي
در هنگام تولد و ) كوتاهي ريزومليك(ها  پروگزيمال اندام

 %28در (و تغييرات پوستي ) موارد% 72 در(كاتاراكت دوطرفه 
در ران مفصل ررفتگي  مفصلي و دخشكي .يابد تظاهر مي) موارد

   .)7,3,2(باشد نوع ريزومليك شايع مي
هاي  هاي منقوط در غضروف تشخيص سريع كلسيفيكاسيون

 در فقط  زيراباشد مهم مي كندروديسپلازي پانكتاتامفصلي در 
 و در باشد مياين يافته غيراختصاصي . سال اول تولد وجود دارد

، سابقه مصرف وارفارين يا 4اختلالات ديگر مانند سندرم زلوگر
فنيتويين توسط مادر، امبريوپاتي ناشي از الكل و سرخچه، كمبود 

 ،21 و 18اپوكسيدردوكتاز، تريزومي كروموزومي  Kآنزيم ويتامين 
 ـ اسميت«از تولد، سندرم   عفوني قبل  كندريت هيپوتيروييديسم،

 .)6,2( و اختلالات نادر ديگر ديده شده است5» اوپيتزـ لملي

هاي  در بيمار ما باتوجه به كاتاراكت دوطرفه، كلسيفيكاسيون
 در هاي مفصلي، كوتاهي قرينه قد، مخصوصاً منقوط در غضروف

 بيمار هاي ها و منفي بودن سابقه مادر و آزمايش پروگزيمال اندام
هاي مفصلي،  هاي غضروف و رد شدن ساير علل كلسيفيكاسيون

ع ريزومليك مطرح تشخيص كندروديسپلازي منقوط از نو
 و همكاران، در نوع ريزومليك 6»وايت«در بررسي . باشد مي

  .)8( موارد گزارش شده است%44در ران مفصل دررفتگي 
 %20 كوكسا وارا در  و همكاران 7»ميسون«مطالعه در همچنين 

 
1. Epomabil binding protein 
2. Erythroderma ichtysioforma 
3. Rhizomelic chondrodysplasia punctata 
4. Zellweger’s syndrome 
5. Smith-Lemli-Opitz syndrome 
6. White 
7. Mason 

 به .)9( گزارش شده استكندروديسپلازي پانكتاتابيماران مبتلا به 
فيز در اين نوع ديسپلازي   شدن اپيعلت اختلال در استخواني

فيزيال، احتمال تشخيص  هاي اپي مانند بسياري از ديسپلازي
توجه به احتمال  ، در صورت عدم»دررفتگي هيپ«اشتباه 

 پرتونگاريهاي   تكيه بر يافتهفقطتشخيص صحيح كوكسا وارا و 
خير أفيز سر فمور با ت ساده بسيار محتمل است؛ چراكه اپي

علت واروس، متافيز پروگزيمال  شود و به واني ميطولاني استخ
. گيرد تر قرار مي در موقعيت بالاتر و خارجپرتونگاري فمور در 

هاي ساده اين بيمار نشان  پرتونگارينگر و مجدد  بررسي گذشته
و طبيعي  ها، خط شنتون شكسته نبوده دهد كه در همه اين كليشه مي

يمال فمورها در خارج لذا حتي با وجود قرارگيري پروگز. است
توان   ساده، با وجود خط شنتون سالم ميپرتونگارياستابولوم در 

در ديسپلازي .  شك كردرانمفصل وجود دررفتگي  به
فيزيال نيز امكان اين اشتباه تشخيصي مطرح شده و  اسپونديلواپي

ها، استفاده از سونوگرافي براي  طوركلي در استئوكندروديسپلازي به
  .)9,2( از كوكسا وارا پيشنهاد شده استرانمفصل تگي افتراق دررف

از )  مـاه 8حـدود  ( طـولاني     مدتبه   گزارش حاضر در بيمار   
حتـي در صـورت تـشخيص       . بـود پاوليك هارنس استفاده شده     

 قابل اسـتفاده بـودن پاوليـك بـه          ران و مفاصل  درست دررفتگي   
  در رارگيري سر فمورها در استابولوم    ق  و علت جثه كوچك بيمار   

 در ايـن    . قابل توجيه نبود   آن استفاده از    هنگام استفاده از پاوليك،   
 قابليت نـشان دادن  كه  - آرآي ام سونوگرافي و استفاده از بيمار با 

 كوكسا واراي واضح و قرارگيري سر       -دارندرا  فيز غضروفي    اپي
.  متفاوتي دارد  فمورها در استابولوم مشخص شد كه درمان كاملاً       

فيزيـال، گـزارش    ه در ديسپلازي اسپونديلواپي   قابل توجه است ك   
 وجـود دارد    رانمفصل  مبني بر همزماني كوكسا وارا و دررفتگي        
گونـه   يـن در ا  را   آرآي  امكه اهميـت اسـتفاده از سـونوگرافي يـا           

  .)10,2(نمايد هاي اسكلتال بيشتر مي ديسپلازي
  

  گيري نتيجه
 تظاهراتتواند  ميهاي اسكلتي   در ديسپلازيرانمفصل 

 استفاده از  ليكنداشته باشدساده  پرتونگارياي در  كننده گيج
  .آرآي براي تشخيص دقيق كمك كننده است سونوگرافي و ام
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