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مقدمه 
    سندرم آلبرایت (Mccune-Albright) فیبروز دیسپلازی 
ــتخوانی خوشخیـم غـیر  اینترامدولری استخوان و خارج اس
ـــون پوســـت بـه شـکل  فامیلیال اســت کــه با پیگمانتاسیـ
Café-au-lait و اختلالات غدد داخلی اغلب به شکل پرکاری 

تیروئید، بلوغ زودرس جنســی قبـل از 3 سـالگی و پرکـاری 
پاراتیروئید و ریکتزهیپوفســفاتمیک و سـایر اختـلالات غـدد 

داخلی خود را نشان میدهد(1).  
    علت اصلی اختلال مشخص نیست امــا یافتـههای آلمـن و 
همکاران در ســال 1996 موتاسـیون ژن کـد کننـده زنجـیره 

آلفاپروتئین Gs را مطرح کرد.  
 

 
 
 
 
 
 

 
    پروتئیــــن Gs عامــــل تحریـک آدنوزیـن منوفســـفات 
حلقـــوی (cAMP) میباشــــــد کــــــه روی رســـــپتور 
ـــــده از هیپوفیــــــز اثـــر  هورمونهـــــای ترشــــح شــ

میگذارد(2).  
    بلوغ جنسی زودرس بطور مشخص در جنس مونث دیده 
ــود.  میشود و حتی قبل از 1 سالگی هم ممکن است ظاهر ش
ــن اسـت درگـیر  فیبــروز دیسپلازی هــر استخوانی را ممک

کند.  
    در استخوانهای بلنددرگیری دیافیز و متافیز رخ میدهد و 

درگیری اپیفیز نادر میباشد.  

چکیده  
    سندرم آلبرایت (Mccune –Albright) بیماری است که بــا فیـبروز دیسـپلازی منتشـر، بلـوغ جنسـی زودرس و
ــت(Café-au-lait) کـه در ابتـدای پیگمانتاسیون پوست تظاهر میکند. یافتههای بالینی عبارتند از: پیگمانتاسیون پوس
تولد ظاهر میشود. 2- فیبروز دیسپلازی پلیاستئوتیک که شایعتریـن محل درگیری آن پــروگزیمـال ران میباشـــد
3- اختلال در کار غدد داخلی که به شکل پرکاری چند غده خود را نشان میدهد. 4- ناهنجاری اندامــها و شکسـتگی
متعدد و راجعه که از مشکلات ارتوپدی این بیماران میباشد. با وجود شیوع کم فرم پلیاستئوتیک (3-2 مورد در یک
ــاری بـه دنبـال درمـان بطـور شـایع دیـده میلیون) درمان ناهنجاری اندام مورد بحث بوده و اغلب موارد عود ناهنج
ــالگی و میشـود. بیمـار مـورد بحـث دخـتر 19 سـالهای اسـت کـه بـه دنبـال بـروز صفـات ثانویـه جنسـی در 2 س
پیگمانتاسیون پوست در بدو تولد که مورد توجه نیز بوده است، تحت بررسی قرار گرفت. بیمار بــه علـت شکسـتگی
مکرر پروگزیمال ران چپ تا 5 سالگی تحت درمان غیرجراحی بود اما پس از آن برای وی کورتاژ و پیوند استخوانی
و ثابت کردن داخلی با پلیت صورت گرفت. در طول مدت پیگــیری مشـاهده شـد کـه بـا وجـود ثـابت کـردن داخلـی،
پیشرفت ناهنجاری و در نتیجه کوتاهی اندام تحتانی چپ به میزان 10 سانتیمتر رخ داده است به همین دلیل بیمار در
ــی والگـوس اسـتئوتومی سـاب تروکـانتریک و ثـابت کـردن بـا پلیـت و سن 19 سالگی بطور مجدد تحت عمل جراح

اتوگرافت ایلیاک و استئوتومی Close wedge سوپراکوندیلر فمور قرار گرفت.  
         

کلیدواژهها:   1 – فیبروز دیسپلازی    2 – سندرم آلبرایت 
                        3 – ناهنجاری استئوتومی سابتروکانتریک 

I) استادیار گـروه ارتوپـدی، فلوشیـپ آرتروسکوپــی زانــو، بیمارستان حضرت رسول اکرم(ص)، خیابان ســتارخان، خیابـان نیـایش، دانشـگاه علـوم پزشـکی و خدمـات
بهداشتی ـ درمانی ایران، تهران(*مولف مسئول). 

II) دستیار ارتوپدی، بیمارستان حضرت رسول اکرم(ص)، خیابان ستارخان، خیابان نیایش، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران، تهران. 
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ــور(3) نمـای کلاسـیک ناهنجـاری      درگیری پروگزیمال فم
ــاری  Shepherd’s Crook را ایجاد میکند که موجب ناهنج

و کوتاهی اندام میگردد(تصویر شماره 1).  
   

 
 

  
 
 
 
 
 
 
 

تصویر شماره 1- عود دفورمیتی (تغییر شکل)  
ران در 19 سالگی پس از برداشتن پلیت استخوان 

 
ـــروز دیسپـــلازی      شیـــوع فــرم پلـــیاستئوتیــک فیبـ

ـــون جمعیــــت میباشــــد و   3-2 مــــورد در یــک میلیــ
طـــــی سالهـــــای 1995-1965 تنهــــا در آمریکـــا 158 
مــــورد سنـــدرم آلبرایـــت قطعـــــی گــــزارش شــــده 

اسـت(3).  
ــــک بـــا      در بررســی رادیــوگرافــی، ضایعــات کــوچ
ــا اسـکلروز  رادیولوسنسی همراه با درگیری اینترامدولری ب

محیطی دیده میشود.  
ــزرگتــــر کورتکـــــس نـازک شـــــده و      در ضایعات ب
ــــه مــات در رادیــوگرافـــــی را نشــــان  نمـــای شیشــ

میدهد(4و 5).  
    شکسـتگی در اثـر ترومـای خفیـف و ناهنجـاری، مشــکل 

شایع ارتوپدی بیماران میباشد.  
ـــدام، بیحرکتــی      در سـن پـایین درمـان شکسـتگیهای ان
میباشد و در مواردی که درد، ناهنجاری شدید و پیشرونده 
ـــود دارد، جراحــی صــورت  و شکسـتگی مکـرر انـدام وج

میگیرد(1، 2و 6).  

ــده میشـود      در اسکـــن استخـــوان افزایــش جــذب دی
ـــــه مفیـــــد  کــــه جهــــت بررســــی وسعــــت ضایعـ

میباشـــد(7).  
    احتمال بدخیمی در فیــبروز دیسـپلازی وجـود دارد و در 
ــی رخ  بررسـیها دیـده شـده کـه اغلـب بـه دنبـال رادیوتـراپ

میدهد(8و 9).  
    کورتاژ ساده اســتخوانی بـا عـود همـراه بـود و احتمـال 

شکستگی پس از جراحی را بالا میبرد(6).  
    گیتلیـــس و همکـــاران در ســـال 1996 اینــترامدولاری 
Nail را جهــت پیشگیــری از ناهنجاری پیشــنهاد کردنـد(1، 

2و 6).  
    درمان شکستگی پروگزیمال فمور مورد بحث بــوده و در 
ـــترامدولری راد توســط  ایـن رابطـه اسـتفاده از پلیـت و این

Cheng و همکاران(9) مورد بررسی قرار گرفته است.  

    طبــق نظــر دپالمــا در ناهنجاریهـــــای شـــدید مثـــل 
Shepherd’s Crook قبل از عمل ثــابت کـردن جـهت حفـظ 

طول اندام استئوتومی ضروری میباشد(6).  
    طبق بررسی انکینگ وهمکاران تقویت استخوان با پیونــد 

کورتیکال نیز نتایج مثبتی داشته است(10).  
    به علت دیسپلاستیـــک بودن استخوان، ثــابت کـردن بـا 
پلیـت و پیـچ ممکـن اســــت ثبـات کافــی نداشـته باشــد و 
همچنیـن بـه علـت پـر عـروق بــــودن اســـتخوان احتمــال 
خونریزی طی عمل زیــاد اسـت. احتمـال جـــذب پیونـد نـیز 
وجود دارد به همین دلیل باید پیگیری طولانی مدت صــورت 

گیرد.  
ــال فمـور موجـب ناهنجـاری واروس      ناهنجاری پروگزیم
انـدام شـده و لازم اسـت قبـل از ثـــابت کــردن، والگــوس 

استئوتومی انجام شود. 
 

معرفی بیمار 
    بیمار دختر 19 ساله، مجرد، دانشآمــوز و اهـل و سـاکن 
ــه در ابتـدای تولـد مشـکل خـاصی بجـز  اصفهان میباشد ک
ــال چـپ و سـاکرال نداشـته  پیگمانتاسیون روی ناحیه گلوتئ

است.  
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    بیمـار در سـن 2 سـالگی بـه علـت بـروز صفـات ثانویــه 
جنسی مورد توجــه والدیـن قـرار گرفـت و پـس از بررسـی 
هورمونی، اختلالات غدد داخلی شــامل پرکـاری تـیروئید بـا 
منشـا هیپوفـیز، ریکـــتز و اختــلال بلــوغ جنســی زودرس 

تشخیص داده شد.  
    در بررســی رادیوگرافــی، درگـیری پـروگزیمـال هـر دو 
ــا درگیـــری متـافیز  استخوان فمور(تصویر شماره 2) همـراه ب

تیبیا و فیبولای سمت راست وجود داشت(تصویر شماره 3).      
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

تصویر شماره 2- درگیری هر دو استخوان ران  
در فیبروز دیسپلازی هر دو استخوان ران بیمار 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

تصویر شماره 3- درگیری متافیز ساق راست در  
همان بیمار. 

ــروگزیمـال فمـور چـپ      به دنبال شکستگیهای متعدد در پ
ــام شـده بـود و  برای بیمار درمانهای متعدد غیرجراحی انج
در نهایت در 5 سالگی کورتاژ و پیونــد اسـتخوان بـرای وی 
صورت گرفت. در بررسی آسیبشناسی فیبروز دیســپلازی 

گزارش گردید.  
    بررسـی رادیولـــوژی و سیتیاســکن مغــز و جمجمــه 
درگیری استخوانی را نشان نداد. در سن 10 سالگی به علت 
عود مجدد ناهنجاری، ثابت کردن با پلیت و پیوند استخوانی 
ــم نـیز  انجام شد(تصویر شماره 4). برای ضایعات فمور چپ ه
پیوند استخوان و ثابت کردن پیشنهاد گردید اما انجام نشــد. 
در سال 1368 پلیت پروگزیمال فمور چپ خارج شــد امـا در 
بهمن ســال 1381 بـه علـت کوتـاهی انـدام تحتـانی چـپ(10 
ــور چـپ(تصویـر  سانتیمتر) و ناهنجاری شدید پروگزیمال فم
شماره 1)، تحــت والگـوس اسـتئوتومی سـاب تروکـانتریک و 
ثابت کردن با پلیت قــرار گرفـت(تصویـر شـماره 5) و بـه علـت 
چرخـش خـــارجی انــدام تحتــانی چــپ، بطــور همزمــان 
ــیز انجـام  استئوتومی Close wedge سوپراکوندیلر فمور ن
ــر دو انـدام یکسـان گردیـد و در  شد. پس از جراحی طول ه
حال حاضر قد بیمار 131 سانتیمتر میباشد. پس از جراحی 
بیمـار بـا وضعیـت عمومـی خـوب از بیمارسـتان مرخــص 

گردید.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

تصویر شماره 4- رادیوگرافی بیمار در 10 سالگی  
پس از جراحی ران چپ 
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تصویر شماره 5- والگوس استئوتومی ساب تروکانتریک و  
ثابت کردن با پلیت ران در همان بیمار در 19 سالگی 

 
بحث 

ـــپلازی      سنـدرم آلـبرایت از مـوارد ناشـایع فیـبروز دیس
پلیاسـتئوتیک بـوده کـه بـا اختـلال هورمونـی بـه صــورت 
پرکاری غدد و بلوغ جنسی زودرس و پیگمانتاسیون پوست 
به شکل Café au lait خود را نشان میدهد. در این بیماری 
درگیری استخوانهای بلند و افزایــش دانسـیته اسـتخوانهای 
جمجمـه تشـخیصی میباشـد(4و 5). در بیمـار مـورد بحـــث 

درگیری استخوان جمجمه وجود نداشت.  
    در این بیماری بــا وجـود پرکـاری غـدد در نـهایت رشـد 
طولی مختل شده و کوتاهی اندام رخ میدهد. قد بیمار مـورد 

نظر در سن 19 سالگی 131 سانتیمتر است.  
    ناهنجـاری زاویـه ای پـروگزیمـال فمـور یافتـه کلاســیک 
Shepherd’s Crook را ایجـاد کـــرده کــه بــا واروس و 

کوتاهی اندام و اختــلال در راه رفتـن همـراه میباشـد، ایـن 
حالت در اغلب موارد نیازمند استئوتومی و ثابت کردن بوده 
ـــردن بــا  کـه بـه علـت کیفیـت نامناسـب اسـتخوان ثـابت ک
ــح داده  اینـترامدولری Nail بـر ثـابت کـردن بـا پلیـت ترجی
ــود مجـدد شـایع بـوده و حتـی بـا  میشود. جذب پیوند و ع

وجود ثابت کردن داخلی رخ میدهد.  

    پیگـیری طولانــــی مــــدت مــوارد فیـبروز دیســپلازی 
نشان دهنده سیر خوشخیــم بیمـاری میباشـد امـا احتمـال 
ــه دنبـال رادیوتـراپـی رخ  بدخیمی نیز وجود دارد که اغلب ب

میدهد(4و 5).  
    درمـان ناهنجـاری و شکســـتگیها بخصــوص در انــدام 
ــوده و مطالعـات متعـدد نقـش  تحتانی از موارد مورد بحث ب
مؤثـر اینـترامدولاری Nail را در پیشـگیری از عـود مطــرح 

کردهاند(4و 5).  
ــالینی      جوش نخوردن یا تأخیر در جوش خوردن مشکل ب
نبوده و تقویت استخوان توســط پیونـد سـاختاری پیشـنهاد 
ــان دارویـی در فیـبروز دیسـپلازی کـاربرد  شده است. درم
نداشته است اما دیفسفوناتها دریچــه تـازهای را بـه روی 

درمان باز نمودهاند(4).  
ــاه 1381 مرخـص شـد و در      بیمار مورد بحث در بهمن م
حال حاضر تحت پیگــیری از نظـر جـوش خـوردن محلـهای 

استئوتومی قرار دارد. 
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MCCUNE ALBRIGHT SYNDROME: A CASE REPORT

                                                                                                       I                                  II
*H. Farahini, MD      T. Fathi, MD

ABSTRACT
    Mccune Albright syndrome is a polyosteotic fibrous dysplasia which manifests itself with disturbance
of endocrine function and pigmented patch in skin at birth. The prevalence of polyosteotic is between two
and three per million. The upper end of femur is the frequent site of involvement in polyosteotic form with
multi endocrinopathy and limb deformity and multiple fractures. The present study is the case report of a
19-year-old girl who referred for left lower limb shortening and deformity of thigh following conservative
management. In follow-up, and at the age of 19 due to recurrence of deformity and lower limb
shortening(10 cm) the patient underwent derotational subtrochantric valgus osteotomy and bone graft,
fixation with plate and concomitant distal femural supracondylar close wedge osteotomy. After operation
limb deformity and discrepancy were corrected.

Key Words:   1) Fibrous dysplasia    2) Mccune Albright syndrome  3) Subtrochantric Osteotomy
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