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  اسيفيكان پيشرونده) ميوزيت( مورد بيمار مبتلا به فيبروديسپلازي1گزارش 
   

  
    

  Iدكتر فاطمه شيراني 
    
    
  
  
  
     
  
  

  
  
  

  مقدمه
اسـيفيكان پيـشرونده، بيمـاري      ) ميوزيت(    فيبروديسپلازي

باشد كه مشخصه عمده آن تغيير شـكل          نادر بافت همبند مي   
بـودن آن نـسبت بـه      انگشت شست پا بـه صـورت كـوچكتر          

ساير انگشتان پا و تورم دردناك نسج نرم كه تكرار شـونده            
ــتخوان  ــوده و اسـ ــورت     بـ ــت صـ ــا در بافـ ــازي نابجـ سـ

  .)3و1،2(گيرد مي
ــشاهده      ــال ضــربه م ــه دنب ــاري ب ــدود بيم ــاي مح     فرمه

) بيمار معرفي شـده   (اما فرم پيشرونده بيماري   . )4و1(شود  مي
بيمـاري اولـين بـار در       . شود  در تمام قسمتهاي بدن ديده مي     

 مـورد آن    600 شرح داده شد و تاكنون بـيش از          1692سال  
  .)1(گزارش شده است

   تولد زنــده است و در نژاد2000000/1    شيوع بيمـــاري 
  
  

  
از نظر ژنتيكي بيماري اتوزومال     . شود   سفيد بيشتر ديده مي   

با توجـه بـه نـادر       . )6و5(باشد  غالب با تظاهر ژني متفاوت مي     
ودن بيماري در اين مقاله به شرح يك مورد آن در يك پسر         ب

پردازيم كـه بـا محـدوديت در حركـات مفاصـل               ساله مي  16
هاي گردني و كمري مراجعه     شانه، آرنج، هر دو هيپ و مهره      

هـاي اسـتخواني    كرده بود و در بررسي راديولوژيـك، تـوده        
  .شد نابجا در قسمتهاي مختلف بدن ديده مي

  
  معرفي بيمار

اي بود كـه بـا شـكايت محـدوديت در              ساله 16   بيمار پسر    
  هاي سفـت در  حركات مفاصل محيطــي و محــوري و توده

   سالگي 12مشكل بيمار از سن . نسج نرم مراجعه كرده بود
  
  

  چكيده 
سازي نابجـا     باشد كه مشخصه آن استخوان      اسيفيكان پيشرونده بيماري نادر بافت همبند مي      ) ميوزيت( فيبروپلازي   

)  در پـا   كوچـك انگـشت شـست     (دوطرفـه هيپوپلاسـتيك   در نسج نرم و بطور منتشر در تمام بدن و هالوكس والگوس             
كنـد   قرات و ريشه اندامها را گرفتار مـي شروع بيماري در اوايل كودكي بوده و به صورت پيشرونده ستون ف     . باشد  مي

تاكنون درمان مؤثري براي اين بيماري شـناخته نـشده          . گردد  حركتي ايجاد مي    كه اختلال عملكرد مفاصل و بي       بطوري
در ايـن   . باشـد   ضلاني مي برداري، اعمال جراحي و تزريق ع       است اما نكته مهم پرهيز از عوامل تشديد كننده مثل نمونه          

 با محدوديت شديد حركتي در مفاصل محيطي و محوري، هالوكس والگـوس دو طرفـه و كـري                   اي   ساله 16 مقاله پسر 
  .گردد هدايتي گوش راست معرفي مي

          
  سازي نابجا  استخوان– 2اسيفيكان پيشرونده   ) ميوزيت( فيبروديسپلازي– 1:  ها كليدواژه

    انگشت شست كوچك در پا    – 3                      

 .1381اين مقاله در سيزدهمين كنگره بيماريهاي داخلي در تهران ارائه شده است، سال
I (     ومـاتولوژي، بيمارستان حضرت رسـول اكـرم      استاديـار گروه داخلي، فـوق تخصص ر)خيابـان سـتارخان، خيابـان نيايــش، دانـشگاه علـوم پزشـكي و خـدمات          )ص ،

  .بهداشتي ـ درماني ايران، تهران
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به شكل تورم دردناك و قرمز در مناطق مختلف بدن همـراه            
ــود    ــده ب ــاز گردي ــب آغ ــا ت ــد او ب ــفتي و  زبع ــار س  آن دچ

كـه بيمـار       بطـوري  ديت در حركات مفاصل شـده بـود       محدو
بيمـار  . براي انجام كارهاي روزمره بـا مـشكل روبـرو بـود           

سابقه فاميلي نداشت و ضـريب هوشـي مناسـب سـن خـود              
در معاينه، محدوديت در حركات هـر دو مفـصل ران           . داشت

 و   ، آرنـج   ر فلكسيون، محـدوديت حركـات شـانه       بخصوص د 
كمـري وجـود داشـت و در اطـراف     ستون فقـرات گردنـي و       

هـاي سـفت      قفسه سينه و قـسمت فوقـاني ران راسـت تـوده           
اتساع قفسه سينه محدود بود و هر دو        . شد  دردناك لمس مي  

انگشت شـست پـا كـوچكتر از بقيـه انگـشتان بودنـد كـه در                 
بـروز صـفات    .  قابل مـشاهده اسـت     2و1تصويرهاي شماره   

  . تثانويه جنسي نسبت به سن بيمار تأخير داش
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

صورت افزايش قوس ه تغييرات اسكلتي بيمار ب -1تصوير شماره 
  ها كمري و تغيير شكل شانه

  
  
  
  
  
  
  
  
  

ت پا نسبت به ساير سكوچكتر بودن انگشت ش -2تصوير شماره 
  انگشتان

  
گرم در     ميلي 5/9    در آزمايشهاي پاراكلينيكي، كلسيم خون      

 الكـالن فـسفاتاز     ،ليتر  م در دسي  گر   ميلي 5/5ليتر، فسفر     دسي
ــسفـــر ادرار  و  290 ــسيـــم و فـ ـــه  24كلـ ـــه بـــ  ساعتـــ

گــــرم بودنـــد بدين ترتيـب تمـام          ميلي 360 و   87ترتيـــب  
قـرار   در محــــدوده طبيعـــــــي      آزمايشهـــاي بيمــــــار 

  . دداشتن
 بود كه فـرم     FVC  ،56 = %FEV% = 50    در اسپيرومتري   

  . كرد ديدي را مطرح ميتح
ـــت    ــوش راســـ ـــوايي گـ ـــش شنــــــ ــار از كاهـــ     بيمـ
شاكـــــي بود كـه در اوديومتـــــري كـري هـدايتي مطـرح             

  . شد
هـــــاي اســتخواني      در تــصويرهـــاي راديولــوژي تــوده

هـــــا، ناحيــــه      نابجا در اطـراف قفـســـه سينـــــه، شـانه         
 و كمــري و همچنيــــــن هــاي گردنـــــي ساعــــــد و مهــره

شــــــد   اطراف مفصــل هيــــپ و ران راســــت ديـده مـي       
ـــاره  ــشان داده شــده 4و3كــه در تــصويرهــــــاي شمــ  ن

  . است
 200    بيمــار بــا توصــيه بــه مــصرف اتيــدرونات روزانــه  

 مـاه يـك بـار       3 هفتـه و تكـرار آن هـر          2گرم بـه مـدت        ميلي
  .مرخص شد
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  سازي نابجا در ناحيه بازوي بيمار استخوان -3تصوير شماره 

  سازي نابجا در جدار قفسه سينه بيمار استخوان -4تصوير شماره 
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  بحث
اســـيفيكان پيـــشرونده ) ميوزيـــــت(فيبــروديــــسپلازي    

بيمــــاري نــادري اســــت كـــه بـــه صـــورت گــــزارشهاي  
از نظـر علـت     . )3و  1،2(موردي، در مقالات آورده شـده اسـت       

 4بيماري، اخيــراً ژن بيمـاري روي كـرومـــوزوم شــماره          
)4q27-31 (پيـــدا شــده اســت)همچنــين افــزايش ميــزان . )5

Bone morphogenetic Protein4) BMP4 ( در سلولهاي
سازي نابجـا و موتاسـيون        لنفوپلاستوئيد در محل استخوان   

ــست    ــد آنتاگوني ــسئول تولي ــك م ــن BMP4ژن كوچ  در اي
بيماران ديده شده است كه اين مسئله باعـث توليـد بـيش از              

 عــضو 31 در يــك بررســي از .)6و 1(گــردد  مــيBMP4حــد 
 امـا   )6و  1( مورد بيماري گزارش شـده اسـت       1فاميل بيش از    

  . در بيمار ما سابقه فاميلي وجود نداشت
    بيماري ميوزيـت اسـيفيكان پيـشرونده ابتـدا بـه صـورت        

د و  ــــ ـباش  ب مـي  ـــ ـراه بـا درد و ت     ـــج نرم هم  ـــتورم نس 
ده و تـوده سفتــــي      ـــ ـسازي انجـام ش     بعد از آن استخوان   

ن سـابقه وجـود   ـدر بيمـار مـا نيـز اي ـ   . )8و  7(شـود   يلمس م ـ 
  .داشت

    از تغييرات مهـم ديگـر در ايـن بيمـاري كيفواسـكوليوز و              
باشـد كـه بـسيار        همچنين كوچكي انگشتان شست پاهـا مـي       

     .)7و 1(باشـد   مـي Hallux Valgusكمك كننده است و همراه 
  . وجود داشتيافته در بيمار ما نيز اين 
 نابجـاي اسـتخواني در نزديكـي مفاصـل          هاي  وجود توده     

باعث اخـتلال در عملكـرد آنهـا و بـروز اشـكال در عملكـرد                
كه در گزارشهاي موجود، ايـن        شود بطوري   روزانه بيمار مي  

بيماران را تا دهه سوم زندگي وابسته بـه صـندلي چرخـدار             
  .)8و 7(اند دانسته

    به علت محدوديت حركات قفسه سينه و كاهش حجمهـاي          
ي در اين بيماران، فـرم تحديـدي بيمـاري ريـوي ايجـاد              ريو
 كه در بيمار مـا نيـز كـاهش حجمهـاي ريـوي              )8و  2(شود  مي

اخــتلال در بـروز صــفات ثانويـه جنــسي در   . وجـود داشـت  
ــر بچــه  ــوره در دخت ــاران و آمن ــزارش شــده   بيم ــز گ ــا ني ه

در بيمار ما نيز صفات ثانويـه جنـسي نـسبت بـه            . )7و3(است
  . سن عقب بود

ــا ســندرم         ــاهي ب ــاران گ ــردن بيم ــات گ محــدوديت حرك
Klipple feilدر اين بيمـاري معمـولاً   . )7و 1(شود  اشتباه مي

هـا    سازي نابجا، ابتدا عضلات اطراف مهره       در سير استخوان  
ــر مفاصــل     ــل آخ ـــپ و در مراح ــه هيــ ــانه و ناحي ــد ش بع

تر مثل مچ پاها، مچ دســت و اسـتخوان فـك گرفتـار            محيطي
  .)8 و7(شوند مي

    در بيمار ما نيز درگيري اسـتخوانهاي كوچـك پـا وجـود             
. )9و  1(داشت كه در ساير گزارشها اين مورد ذكر شده اسـت          

كاهش شنوايـي بـه فـرم هدايتــي در گزارشـهاي ديگـر نيـز          
ــود  ــا ب ضــايعاتي كــه در تــصويرهاي  . )10(مــشابه بيمــار م

بـا  توان خيلي زودتر      شود را مي    راديولوژي بيماران ديده مي   
  .)11و 8(كمك اسكن راديوايزوتوپ پيدا كرد

    آزمايشهاي اين بيماران و از جمله بيلان كلـسيم و فـسفر            
معمولاً طبيعي است اما آلكالن فسفاتاز ممكـن اسـت در فـاز             

در بيمار  . )8و  7(ور شدن بيماري بالا رود      حاد و مراحل شعله   
  . طبيعي بودندما نيز آزمايشها

ناسي اين بيماران اولين علامـت، تجمـع        ش      در مطالعه بافت  
. باشـد   در اطراف عروق عضلات بيمار مـي    T,Bلنفوسيتهاي  

مانند كـه گـاهي بـا          باقي مي  Tبعد از مدتي فقط لنفوسيتهاي      
شـود، در ايـن حالـت         فيبروماتوزيس پيـشرونده اشـتباه مـي      

معاينــه انگــشــت شــســت پــاي بيمــار بــسيار كمــك كننــده 
  .)8و 3(است

 درمان متأسفانه موفقيتي در اين زمينـه بـه دسـت                از نظر 
انواع داروها مثـل اسـتروئيد، كلـسيم بلوكرهـا،          . نيامده است 

EDTAــدي ــارين در  ، وري ــدرونات و وارف ــوتراپي، اتي  رادي
ــصر   ــف م ــات مختل ـــف شدنمطالع ــسزايي   دـ ــأثير ب ــه ت  ك

  .)8و 7، 1(دننداشت
يد و      در برخي از مطالعات در مراحل فعال بيماري استروئ        

فيزيـوتراپي جهـت حفـظ      . )3و  1(انـد   وارفارين را مؤثر دانسته   
. )8و  3(دامنه حركات مفاصل در اين بيماران كمك كننده است        

شود زيرا باعـث تـشديد        جراحي در اين بيماران توصيه نمي     
 و از   )7و  1(گـردد   سازي نابجا در محل جراحـي مـي         استخوان

علت درگيري  طرفي مشكلات بيهوشي نيز در اين بيماران به         
  .)7و 3(هاي گردني مطرح است استخوانهاي فك و مهره
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. )8و  1(    از تزريق عضلاني در اين بيماران بايد پرهيـز كـرد          
حتي شكـستگي   . كند  سازي نابجا را تشديد مي      زيرا استخوان 

در اســتخوانهاي نابجــا نيــز در ايــن بيمــاران گــزارش شــده 
  .)12و 1(است

شتر به علت مشكلات تنفسي و          مرگ و مير اين بيماران بي     
 زنــدگي اتفــاق 5-6باشــد كــه معمــولاً در دهــه  عفونتهــا مــي

لازم بـه ذكـر اسـت كـه شـايد در آينـده ژن         . )8و  7،  1(افتد  مي
 براي درمـان بيمـاري   BMP4درماني در جهت كاهش توليد     

  .)13(كمك كننده باشد
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FIBRODYSPLASIA(MYOSITIS) OSSIFICANS PROGRESSIVA: A CASE REPORT 

 
 

                                                                                                                     I                                           
F.Shirani, MD 

                                                                                                                       
 
 
 
 
 
 

ABSTRACT 
    Fibrodysplasia(Myositis) ossificans progressiva is rare herditary connective tissue characterized by 
widespread soft tissue ossification and bilateral hypoplastic hallux valgus(short big toe). Onset is typically 
in childhood and progressive involvement of the spine and proximal extermities leades to immobility and 
articular dysfunction. No effective treatment is known but it is important to avoid exacerbating factors 
such as biopsy, operations and intramuscular injection. We present here 16 years old man with severe 
restriction in pripheral and axial articular movement, bilatral hallux valgus, foci of ectopic ossification in 
the different site of body and conductive hearing loss in right ear.  
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This article presented in the 13th congress of Internal Medicine in Tehran, 2002.  
I) Assistant professor of Internal Medicine, Rheumathologist, Hazrat Rasool Akram Hospital, Satarkhan st., Niayesh Ave., Iran 
University of Medical Sciences and Health Servises. 
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