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مقدمه 
ــه ٢      شلي پوست (Cutis Laxa) يا بيماري درماتومگالي ب
ــادرزادي از  شكل مادرزادي و اكتسابي تظاهر ميكند. نوع م
٢ طريق اتوزومال غالب و مغلوب منتقل ميشــود كـه شـكل 
مغلوب آن شديدتر است و علائم آن از بدو تولد وجود دارد. 
اين علائم به صــورت كمـي وزن، پوسـت شـل بـا چينهـاي 
فراوان در قسمتهاي مختلف بدن، پوســت صـورت آويـزان، 
ــب بـالايي  بيني قلابي شكل و صاف با سوراخهاي سربالا، ل
بلند و پلك تحتاني برگشته به بــيرون، صـداي گريـه خشـن، 
ـــل بــودن  ديربسـته شـدن و وسـيع بـودن فونتانلـها(١)، ش
ليگامانها، آمفيزم ريوي و تظــاهرات خفيـف قلبـي و عروقـي 
ميباشــند(١و ٢). فتقــهاي متعــدد، ديورتيكــــول دســـتگاه 
گـــوارش و ادراري، پنوموتــوراكــس، تنـگـــي شريـــان  

 
 
 
 

پرولاپس ركتوم، ريوي و گشادي آئورت نيز ديده ميشــود. 
علائـم ايـن بيمـاري از بـدو تولـد يـا دوره كودكـي نمايـــان 
ــن اسـت در حـالت خفيـف تظـاهرات آن تـا  ميشود اما ممك
هنگام بلوغ جلب توجه نكند. نوع اخير از نظر زيبــايي اهميـت 
بيشتري دارد. نوع اكتسابي بيمــاري بـه دنبـال يـك بيمـاري 
ــت مـانند لـوپـوس، اريتـم مولتيفـرم،  تبدار يا التهابي پوس
كهير، آنژيوادما، واكنش حساسيت به پنيسيلين، آميلوئيدوز 
و يادر نوزاد مادري كه پنيسيلاميــن مصرف كــرده اســـت 

بروز ميكند(٣و ٤).  
    از نظر بافت شناسي، بافت الاستيك پوست كاهش مييابد 
و بصورت تكهتكــه شـدن، جمـع شـدن يـا اتسـاع فيبرهـاي 

الاستيك در پوست جلب توجه ميكند(١).  

چكيده  
    كوتيس لاكسا يك بيماري ارثي است كه از ٢ طريق اتوزومال غالب و مغلوب منتقل ميشــود. شـكل اكتسـابي ايـن
بيماري به دنبال يك بيماري تبدار يا التهاب پوستي ايجاد ميشود. موردي كه گزارش ميشود دختر ٥ ماههاي اسـت
كه پوستي شل و آويزان در تمام بدن همراه با چهرهاي خاص داشت. همچنين داراي بيني قلابي شكل با ســوراخهاي
ــيع، فاصلـه بيـش از حـد چشـمها، چينهـاي اپيكانتـال، به بالا برگشته، لب بالايي بلند، قوس بلند كام، فونتانلهاي وس
شكاف پلكي آنتيمونگلوئيد در چشمها و فتق نافي واضح بود. در بررسيهاي پاراكلينيكي، راديوگرافي قفســه سـينه و
اكوكارديوگرافي طبيعي بودند اما راديوگرافي لگن، در رفتگي دو طرفه مفصــل ران را نشـان داد. نتـايج آزمايشـگاهي
ــيروئيدي، آزمـايش كـامل ادرار و كشـت ادرار طبيعـي بودنـد. شامل CBC، كلسيم، فسفر، آلكالن فسفاتاز، تستهاي ت
بررسي پاتولوژيك انجام شده روي بيوپسي پوست بيمار، با كوتيس لاكسا مطابقت داشت. نتايج بررسي كاهش بافت

الاستيك و طبيعي بودن بافت كلاژن را نشان داد. 
     

كليدواژهها: ١ – شليپوست ٢- دررفتگي دو طرفه مفصل ران ٣- ملاجهاي بازتر از معمول 

I) استاديار بيماريهاي كودكان و نوزادان، بيمارستان حضرت رسول اكرم(ص)، خيابان ستارخان، خيابان نيايش، دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي ـ درماني ايران. 
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ــــه نشــده اســـت.      پاتـوژنـز بيمـاري بخوبـــي شناختـ
اختلالاتـي كـه در ايـن بيمـاري وجـود دارد شـامل افزايــش 
تخريب آنزيمي الاســتين، كـاهش مقـدار آنزيـم وقفـه دهنـده 
الاســتاز و كــاهش mRNA الاســتين در فيبروبلاســــتها 

ميباشد(٤).  
ــس      اين بيماري ممكن است با مراحل آخر سندرم اهلردانل
ــندرم پوسـت وسـيع اسـت امـا شـل  اشتباه شود. در اين س
ــكال دارد در حـالي كـه در كوتيـس  نيست و بافت كلاژن اش

لاكسا كلاژن طبيعي ميباشد.  
 

معرفي بيمار 
    بيمار شيرخواري ٥ ماهه و دختر، با وزن ٧ كيلوگرم بود 
كه به علت قيافه غــيرطبيعي، توسـط والديـن بـه بيمارسـتان 

آورده شده بود.  
    شيرخوار حاصل حاملگي دوقلو بود كه به طريق طبيعــي 
ــدو تولـد بـا علـت نـامعلومي  متولد گرديده بود. قل اول در ب
ــورد نظـر ميباشـد، بـا  فوت كرده بود و قل دوم كه بيمار م
تشخيــص سپتيسمي به علت شيــــرنخوردن و بيحالـــي 
به مدت ١ هفتــه در بيمارستان محل تولــدش تحت درمــان 
ــار دخـتر خالـه و پسـرخاله  قرار گرفته بود. پدر و مادر بيم

بودند.  
ــن      سابقـه بيمـاري مشـابه در فـاميل وجـود نداشـت و اي

شيرخوار تنها فرزند خانواده بود.  
ــدد      در معاينه فيزيكــي، پوست بدن داراي چينهــاي متع
ـــه در ناحيـــه گونـهها و چانـه آويـزان و در  بود بطوري ك
مجمـوع مـانند لباسـي گشـاد بـراي شـيرخوار جلـب توجــه 

ميكرد.  
ـــــا بازتـــــر از معمـــول،      سر نورموسفـــال، فونتانلهـ
درزهــاي جمجمه جدا از هم و كرانيوتابس در جمجمه قـابل 

لمس بود.  
    هايپرتلوريسـم، چيـن اپيكانتـال در چشـم، شـيار پلكـــي 
ــــد، بينــي قلابــي شــكل بــا  آنتيمونگلوئيـد، فيلـتروم بلنـ
سوراخهاي برگشته به بالا و قــوس بلنـد كـام نـيز مشـاهده 

گرديد(تصاوير شماره ٣-١).  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

شكل شماره ١- كام با قوس بلند در اين تصوير مشاهده ميشود 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

شكل شماره ٢- وجود چينهاي پوستي در قسمت پشت و بازوها 
قابل مشاهده است. 

 
    در شكم فتق نافي واضح و در معاينه اندامها، محدوديــت 
حركــت در مفصل ران به صورت دو طرفــه وجـود داشـت. 

در معاينه قلب و ريهها نكته غيرطبيعي ديده نشد. 
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ـــي      در راديوگرافــي قفسه سينه، سايه قلـب و ريـه طبيعـ
بود و در اكوكارديوگرافــي مشكلي وجود نداشت.  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

شكل شماره ٣- در اين شكل فتق نافي، چينهاي پوستي در تمام 
بدن، قيافه مخصوص و هيپرتلوريسم ديده ميشود. 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

شكل شماره ٤- در اين شكل محدوديت شديد حركتي در معاينه لگن 
مشاهده ميشود. 

    راديوگرافي لگن دررفتگي دو طرفه مفصــل ران را نشـان 
داد كه اين بيماري با دررفتگــي دو طرفـه مفصـل ران كمـتر 
گزارش شده است(٢)(تصوير شماره ٤). آزمايشات انجام شــده 
شامل، CBC، كلسيم، فســفر، آلكـالن فسـفاتاز، كـامل ادرار، 
ــي بـود. در بيـوپسـي  كشت ادرار و تستهاي تيروئيدي طبيع
ــي بـودن بـافت كـلاژن  پوست، كاهش بافت الاستيك و طبيع
مشاهده گرديد كه با تشخيص كوتيس لاكسا مطابقت داشت. 

 
بحث 

    كوتيس لاكسا بيماري نادر پوستي است كه علامت باليني 
آن پوست شل و آويزان و علامت هيستولوژيــك آن كـاهش 
يـا فقـدان بـافت الاسـتيك در درم اسـت. ٣ شـــكل بيمــاري 
مشخــص شده اسـت كه عبارتنــــد از: ١- شـكل اتوزومـال 
ــه  غالب، ٢- اتوزومال مغلوب و ٣- شكل اكتسابي. با توجه ب
نسبت فاميلي والدين و علائم باليني بيمار، بــه نظـر ميرسـد 
ــار عـلاوه  عارضه از نوع اتوزومال مغلوب باشد. در اين بيم
بر علائم ذكر شده در بــالا، دررفتگـي دو طرفـه مفصـل ران 
نيز مشاهده شد كه اين دررفتگي گاهي همراه با اين بيمــاري 
ديده ميشود. با توجه به اينكه اغلب، چنيــن بيمـاراني دچـار 
عقبافتادگي ذهني نيز هستند، در بررسي بيمار ما مشــخص 
گرديد كه خوشبختانه تاكنون از نظر ذهنــي، مشـكلي وجـود 

نداشته است. 
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CUTIS LAXA IN AN INFANT WITH BILATERAL DISLOCATION OF HIP

                                                                                                                     I                    
A.A. Abdi, MD

ABSTRACT
    Cutis laxa is a congenital disorder transmitted as autosomal ressesive and dominate trait. This disorder
has an acquired form that develops after febrile illness or skin inflammatory fisease. A 5 month old girl
with generalized loose skin and these facial features including a hooked nose with everted nosetrils, long
filtrom, high arch palate, wide fontanels, hypertelorism, epicantal folds and antimongloid slants in eyes
and umbilical hernia was presented. CXR and echocardiography was normal X-Ray of the hips show
bilateral dislocation. Lab study results including CBC. P, Ca, ALP, thyroid function test, U/A and U/C
were normal. Pathology study of skin biopsy was compatible with cutis laxa.

Key Words:     1) Dermatomegaly     2) Bilateral Dislocation of Hip     3) Wide Fontanels

I) Assistant professor of pediatrics Disease, Rasool Akram hospital, Satarkhan St., Niayesh, Iran University of Medical Siences
and Health Services, Tehran, Iran.
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