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 هزٍریهقبلِ 

 

  

ّبٕ ّبهبسسَم دس  ّب ٍػَد دَل٘خ آى ِكِ هـخلإ ًبدس اص اخشلالار اسَصٍم غبلت ثَدُ  ّبٕ دَل٘ذَص ّبهبسسَم دػشِ ػٌذسٍم هقذهِ:

ٍ ػٌذسٍم  (PJS)ػگش  -، ػٌذسٍم دشض(JPS)سَاى ثِ ػٌذسٍم دَل٘ذَص ػَاًبى  ثبؿذ. اص ه٘بى اٗي اخشلالار هٖ إ هٖ سٍدُ -إ ذُهؼشإ هؼ

ٍ ػٌذسٍم دشٍسئَع  (BRRS)سٍٍالكبثب  -ساٗلٖ -خَد ؿبهل ػٌذسٍم كبٍدى، ػٌذسٍم ثٌبٗبى PHTSاؿبسُ كشد.  PTEN (PHTS)ّبهبسسَم 

گ٘شد، اهب ثؼضٖ اٍلبر سـخ٘ق اٗي  اص سٍٕ هؼ٘بسّبٕ ثبلٌٖ٘ اًؼبم هٖ ((HPS ػٌذسٍم دَل٘ذَص ّبهبسسَم خ٘قعَس سٍس٘ي سـِ ث ثبؿذ. هٖ

اهشٍصُ اص سؼز طًش٘كٖ  و٘ي ػْزّ ؿَد. ثِ هٖخبعش ؿذر هشفبٍر ػلاٗن ثبلٌٖ٘ حشٖ دسٍى ٗک خبًَادُ هـكل ػبص ِ ػٌذسٍم ث

ّبٕ خبسع  ًـبًِ خبعش ثِؿًَذ. اػششاسظٕ هذٗشٗز ّشػٌذسٍم  هٌذ هٖ خ٘ق ثْشُّبٕ لاِٗ صاٗب هشسجظ ثب اٗي ث٘وبسٕ دس فشاٌٗذ سـ ػْؾ

ثِ ث٘وبساى و٘ي ػْز ّ ثبؿذ، ثِ اسصؽ هٖ ثب HPSّبٕ ثبلٌٖ٘ ٍ سـخ٘ق اٍلِ٘  ثبؿذ. آگبّٖ ّبٕ هشٌَع، هشفبٍر هٖ إ ٍ ػشعبى سٍدُ

ٍػَد ِ هوكي اػز اص ث HPSّبٕ ثب  ؿَد. هشالجز دس ثچِ ُ هٖطًش٘كٖ ٍ هشالجز د٘ـٌْبد داد اثشلا، هـبٍسُ خغش ّبٕ دس خبًَادُهجشلا ٍ 

 ّبٕ سٍدُ ٗب دؼشبى سا كبّؾ دّذ. ػشعبى إ ػلَگ٘شٕ كٌذ، ٍ دس ثضسگؼبلاى خغش إ ٍ خبسع سٍدُ هذى اخشلالار سٍدُآ

 

 -ساٗلٖ -ػٌذسٍم ثٌبٗبى، ٍدىػٌذسٍم كب، ػگش -ػٌذسٍم دشض، ػٌذسٍم دَل٘ذَص ػَاًبى، ّبٕ دَل٘ذَص ّبهبسسَم ػٌذسٍم ّبی کليذی: ٍاصُ
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 هقذهِ

إ ًبدس اص اخشلالار  َم دػشِّبٕ دَل٘ذَص ّبهبسس ػٌذسٍم

ّبٕ ّبهبسسَم  دَل٘خ ّب ٍػَد آى ِكِ هـخلاسَصٍم غبلت ثَدُ 

ثبؿذ. اص ه٘بى اٗي اخشلالار  إ هٖ سٍدُ -إ دس هؼشإ هؼذُ

ػگش  -، ػٌذسٍم دشض(JPS)سَاى ثِ ػٌذسٍم دَل٘ذَص ػَاًبى  هٖ

(PJS)  ػٌذسٍم ّبهبسسَم ٍPTEN (PHTS)  .اؿبسُ كشدPHTS 

سٍٍالكبثب  -ساٗلٖ -ػٌذسٍم كبٍدى، ػٌذسٍم ثٌبٗبى خَد ؿبهل

(BRRS) ّٖبٕ  ثبؿذ. ّش ٗک اص ػٌذسٍم ٍ ػٌذسٍم دشٍسئَع ه

ّبهبسسَم اص خغشٕ هـبثِ ثشإ سظبّشار كَلًَٖ ٍ/  ّٕب دَل٘خ

ٗب خبسع كَلًَٖ ثشخَسداسًذ. ؿٌبػبٖٗ ٍ سـخ٘ق ػْز هـبٍسُ 

ٕ هذٗشٗز كح٘ح ث٘وبسٕ ضشٍس چٌ٘ي ّنػَدهٌذ طًش٘ک ٍ 

بلِ ثٌبثشاٗي هب ثشاى ؿذٗن دس اٗي هم. (2,1) (1)ػذٍل اػز

ّبٕ دَل٘ذَص  ػٌذسٍم"ّبٕ  هشٍسٕ سوبهٖ همبلار ثب ػجبسر

ػٌذسٍم "ػٌذسٍم "ٗب " ػٌذسٍم دَل٘ذَص ػَاًبى" ٗب "ّبهبسسَم

ػٌذسٍم "ٗب  "ػگش -ػٌذسٍم دشض"ٗب  "سٍٍالكبثب -ساٗلٖ -ثٌبٗبى

دس اػكَدَع  "هشالجزّبٕ هذٗشٗز ٍ  اػششاسظٕ"ٍ  "دشٍسئَع

(http://www.scopus.com( هذلاٗي ٍ )http://www.ncbi. 

nlm.nih.gov/pubmed سا ثشسػٖ كٌ٘ن. 

 

 

 ّبٕ دَل٘ذَص ّبهبسسَم ؿبٗغ ػٌذسٍم :1ػذٍل 

 سزعت تعييي جْص سزطبى هطخصِ تطخيص صى ّب ًبم سٌذرٍم

 ػٌذسٍم دَل٘ذَص ػَاًبى
SMAD4, 

BMPR1A 
، سؽگَا-ّبٕ چٌذسبٖٗ دَل٘خ

 اد٘ؼشبكضٕ، سلاًظكشبصٕ
 (3) 60% كَلَى، سكشَم ٍ هؼذُ

 PTEN ٍدىبػٌذسٍم ك
هبكشٍػفبلٖ، ّبهبسسَم دَػز، 

لشه٘ز، -ث٘وبسٕ داكلاع
trichilemmoma 

 (4)% 80ث٘ؾ اص  دؼشبى، س٘شٍئ٘ذ، سحن، كَلَى

 PTEN سٍٍالكبثب -ساٗلٖ -ػٌذسٍم ثٌبٗبى
هبكشٍػفبلٖ، ل٘ذَهبسَص، هبكَلإ 

 ٌبػلٖسًگٖ الز س
 (5)60% دؼشبى، س٘شٍئ٘ذ، سحن، كَلَى

 ػگش -ػٌذسٍم دشض
STK11 

(LKB1) 
هلاًَصٗغ ٍ دَل٘ذَصٗغ 

Mucocutanous  ُگَاسؽدػشگب 

كَلَى، هؼذُ، دؼشبى، دبًكشاع، 
 )سخوذاى، دّبًِ سحن(

80-94 %(6) 

 

 سٌذرٍم پَليپَس جَاًبى

ًفش سخو٘ي صدُ  000/100دس ّش  1ثشٍص اٗي ػٌذسٍم 

ّبٕ ّبهبسسَم ٍ  هؼشؼذ ثِ دَل٘خ JPSهجشلاٗبى ثِ ؿَد.  هٖ

. ٍاطُ ػَاًبى ث٘ـشش اص (7) ثبؿٌذ هٖ گَاسؿٖثذخ٘وٖ دس هؼشإ 

دٌّذُ ًَع دَل٘خ  ث٘بًگش ػي ؿشٍع ث٘وبسٕ ثبؿذ ًـبىآى كِ 

ّبٕ ػَاًٖ ؿبهل همذاس فشاٍاًٖ لاهٌ٘ب دشٍدشٗبٕ  ثبؿذ. دَل٘خ هٖ

سل٘بلٖ  ٍ هحشَإ ادٖػبسٕ اص ػضلار كبف ّبٕ الشْبثٖ ثب ػلَل

% اص كَدكبى ٍ ًَػَاًبى 2عَس سمشٗجٖ ثبؿذ. ثِ ػبلن هٖ

ّب فبلذ  ّبٕ هٌفشد ػَاًٖ سا ثشٍص خَاٌّذ داد. اٗي دَل٘خ دَل٘خ

ثبؿٌذ. ػِ  هٖ JPSّبٕ  خغش ثذخ٘وٖ ثَدُ ٍ هشوبٗض اص دَل٘خ

دس  BMPR1Aاًذ:  ػٌَاى ػبهل ث٘وبسٕ ؿٌبػبٖٗ ؿذُطى ثِ

دس  18q21.2  ٍENG1دس ػبٗگبُ  10q22.3 ،SMAD4ػبٗگبُ 

 .9q33-q34.1 (8)  ػبٗگبُ

  (9) گيزد در یکی اس سِ دستِ سیز قزار هی JPSتطخيص ببليٌی 

 خَاسگٖؿ٘ش( دَل٘ذَص ػَاًٖ 1

 ( دَل٘ذَص ػَاًٖ كَلٖ )هٌحلشاً كَلَى(2

 ( دَل٘ذَص ػَاًٖ ػشسبػش3ٕ

دػشِ اٍل دس دٍ ػبل اثشذاٖٗ صًذگٖ آغبص ؿذُ ٍ ّوشاُ 

ثبؿذ. اٗي ث٘وبساى اغلت ّوشاُ ثب  ًبهغلَة هٖ آگْٖ د٘ؾثب 

إ ٍ ٗب دشٍلادغ  خًَشٗضٕ گَاسؿٖ، اػْبل، ضبٗؼبر سٍدُ

دس هٌبعك ّبٕ حزفٖ  ػْؾ ،ثبؿٌذ. دس هجشلاٗبى سكشَم هٖ

 ؿَد دٗذُ هٖ PTEN  ٍBMPR1Aّبٕ  ّوؼَاس طى

شٗضٕ گَاسؿٖ، هجشلاٗبى هوكي اػز ّوشاُ ثب خًَ. (10,11)

ّبٕ دشٍلادغ دٌّذُ سكشَم، دسدّبٕ ؿكوٖ ٍ  َل٘خ، دخًَٖ كن

ّب دس ػشسبػش هؼبسٕ گَاسؿٖ ؿبهل  ثبؿٌذ. دَل٘خ ٗب اػْبل 

 .(12,14) ؿًَذ كَلَى، همؼذ، هؼذُ ٍ سٍدُ كَچک اٗؼبد هٖ
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 سٌذرم پَليپَس ّبهبرتَم

 

… ّبی ایزاى قی در داًطجَیبى دختز داًطگبُضيَع چب  
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دسكذٕ ثشإ اثشلا  50دس عَل ػوش خَد خغش  JPSهجشلاٗبى ثِ 

اػز  لَسكشبل داسًذ. ػشعبى دس اٗي افشاد هوكيَثِ ثذخ٘وٖ ك

ًَم سَػؼِ ٗبثذ. خغش اثشلا ٍثِ هؼذُ، دٍاصدِّ، دبًكشاع ٍ طط

ثبؿذ. اٗؼبد سخشٗت  % ه15ٖ-21ػشعبى هؼذُ ٍ دٍاصدِّ ث٘ي  ثِ

)ًَع ػوَهٖ(  JPSًئَدلاػش٘ک دس دػشِ ػَم هجشلاٗبى ثِ 

 ّب ثبؿذ. ثذخ٘وٖ سش اص دػشِ دٍم )هٌحلشاً كَلَى( هٖ هحشول

ػَم ٍ چْبسم صًذگٖ اٗؼبد دس دِّ  JPSدس اكظش هجشلاٗبى ثِ 

 . (15) ؿَد هٖ

 گيزد  بز اسبط سِ هعيبر عوذُ صَرت هی JPSتطخيص ببليٌی 

 دَل٘خ ػَاًٖ دس كَلَى ٗب سكشَم 5( ٍػَد ث٘ؾ اص 1

 ّبٕ ػَاًٖ دس ًمبط دٗگش هؼشإ گَاسؿٖ ( دَل٘خ2

 خبًَادگٖ هظجز  سؼذاد دَل٘خ ػَاًٖ، ٍ سبسٗخچِ( ّش 3

دس اٗي ػِ دػشِ ثبٗذ ػْز هـبٍسُ ّوِ ث٘وبساى لشاس گشفشِ 

ثِ هشاكض هشثَعِ اسػبع دادُ  هَلكَلٖطًش٘ک ٍ اًؼبم آصهبٗـبر 

ّبٕ  ثبٗؼشٖ ثشإ ًـبًِ SMAD4ّبٕ  ث٘وبساى ثب ػْؾؿًَذ. 

خلَف ٍػَد ِ ث (HHTسلاًظكشبصٕ ّوَساطٕ اسطٖ )

دًٍبلذ ٍ  سَٕٗ غشثبلگشٕ ؿًَذ. هکAV-ّبٕ  بسًٕبٌّؼ

سا هٌشـش كشدًذ  HHTث٘وبساى  ّوكبساًؾ ساٌّوبٕ هذٗشٗز

لفؼِ ػٌِ٘ دس  آئَسرإ ٍػَد اسؼبع  هغبلؼِ . اخ٘شاً(16)

٘ف كشدًذ ٍ ًَٗؼٌذگبى د٘ـٌْبد سَك SMAD4حبهل٘ي ػْؾ 

لفؼِ ػٌِ٘ ثبٗؼشٖ دس غشثبلگشٕ اٗي  آئَسركٌٌذ كِ  هٖ

 . (16)ث٘وبساى اػشفبدُ ؿَد 

 هَلکَلیآسهبیطبت 

ؿٌبػبٖٗ دس  ّبٕ لبثل % ث٘وبساى ػْؾ54دس حذٍد 

SMAD4  ٗب ٍBMPR1A  داسًذ. ؿٌبػبٖٗ ٗک ػْؾ خبف دس

سَاًذ دس ػبٗش اػضبٕ دس هؼشم خغش خبًَادُ ً٘ض  فشد هجشلا، هٖ

% ث٘وبساى ٗكٖ اص ٍالذٗي هجشلا 75هَسد ثشسػٖ لشاس گ٘شد. دس 

ثبؿذ. صهبًٖ كِ ٗكٖ اص ٍالذٗي هجشلا ثبؿذ آصهبٗـبر ثبٗذ  هٖ

د ًوبِٗ ً٘ض اًؼبم ؿَد. ػلاٍُ ثش اٗي ثشإ خَاّشاى ٍ ثشادساى فش

دسكذ ػْؾ سا  50ّش ٗک اص فشصًذاى فشد ًوبِٗ ثِ احشوبل 

ّبٕ طًش٘كٖ  ّب ً٘ض ثبٗذ هَسد ثشسػٖ ثشًذ، ثٌبثشاٗي آى اسص هٖ ثِ

ػبلگٖ ٍ ٗب دس كَسر ثشٍص  15. ثب آغبص (17, 18) لشاس گ٘شًذ

 JPSى ػبلگٖ كَلًََػكَدٖ ثشإ هجشلاٗب 15ػلائن دس كوشش اص 

ؿَد. ثِ اٗي هٌظَس ثْشش اػز كَلًََػكَدٖ كبهل  سَكِ٘ هٖ

ّب ٍ  اًؼبم ؿَد، صٗشا ساػز سٍدُ ً٘ض هؼشؼذ سَػؼِ دَل٘خ

 ّب، كَلًََػكَدٖ هـبّذُ دَل٘خ . دس كَسر ػذمثبؿذ ػشعبى هٖ

ّب ثبٗذ  فبكلِ ػِ ػبل ٗكجبس سكشاس ؿَد. ّوِ دَل٘خ ثبٗذ ثِ

ّبٕ ث٘ـشش اص  ػْز ثشسػٖكَسر اًذٍػكَدٖ ثشداؿشِ ؿذُ ٍ  ثِ

ًظش دبسَلَطٗكٖ هَسد ثشسػٖ لشاس گ٘شًذ. ػْز اعوٌ٘بى اص 

 ،ّب ٍ هـبّذُ ًـذى دَل٘خ دٗگش ثشداؿز كبهل دَل٘خ

ّبٕ  ٗک ػبل ثبٗذ سكشاس گشدد. دبٗؾ فبكلِ ثِكَلًََػكَدٖ 

ػبلگٖ )ٍ ٗب دس كَسر ثشٍص  25سب  15گَاسؿٖ ثبٗذ ث٘ي ػٌ٘ي 

آغبص ؿَد. ثشًبهِ صهبًٖ اًذٍػكَدٖ ً٘ض سش(  ػلائن دس ػٌ٘ي دبٗ٘ي

ػلز خغش ػشعبى،  ثِ .(19, 20) ثبؿذ هـبثِ كَلًََػكَدٖ هٖ

ّبٕ ح٘بسٖ هذٗشٗز ث٘وبساى  هذاخلار ػشاحٖ ٗكٖ اص ثخؾ

. ثشخٖ اص دضؿكبى سَكِ٘ ثِ ثشداؿز ثبؿذ هٖ JPSهجشلا ثِ 

ػبلگٖ داسًذ، اهب ؿَاّذٕ دال ثش  20د٘ـگ٘شاًِ كَلَى سب ػي 

ثشلإ ثِ ػشعبى دس اٗي سٍؽ ًؼجز ثِ هَافمبى اػشإ كبّؾ ا

ّب دٗذُ ًـذُ اػز.  ّبٕ هشالجشٖ اص عشٗك ثشداؿشي دَل٘خ سٍؽ

ؿَد.  ثشداسٕ دس هَاسد ػشعبى ٗب دٗؼذلاصٕ سَكِ٘ هٖ كَلَى

 :(20, 21) سٍد هٖ كبسِ صٗش ثثشداسٕ د٘ـگ٘شاًِ دس هَالغ  كَلَى

ّب سا اص عشٗك  َاى آىّب ًش دل٘ل سؼذاد ث٘ؾ اص حذ دَل٘خ ( ث1ِ

 اًذٍػكَدٖ كٌششل ًوَد.

( 3 ( ثشإ ث٘وبساى ثب سبسٗخچِ خبًَادگٖ ػشعبى كَلَسكشبل.2

 ثبؿٌذ. ثش ًوٖ  ّبٕ دبٗـٖ صهبى ثِ اػشإ ثشًبهِ ث٘وبساًٖ كِ لبدس

 PTEN (PHTS) سٌذرٍم تَهَر ّبهبرتَم

PHTS ساٗلٖ -خَد ؿبهل ػٌذسٍم كبٍدى، ػٌذسٍم ثٌبٗبى- 

 ثبؿذ. ٍ ػٌذسٍم دشٍسئَع هٖ (BRRS)سٍٍالكبثب 

 سٌذرٍم کبٍدى 

ثبؿذ. اػشمبد ثش اٗي  هـخلِ اٗي ػٌذسٍم، ّبهبسسَم چٌذگبًِ هٖ

 ًفش ٗک ًفش هجشلا ثِ ػٌذسٍم كبٍدى 000/200اػز كِ اص ّش 

ّبٕ ثبلٌٖ٘  سَاًذ ثش اػبع ٗبفشِ هٖ اٗي ػٌذسٍمثبؿذ. سـخ٘ق  هٖ

ش اػبع ؿٌبػبٖٗ ثبؿذ، اهب سـخ٘ق لغؼٖ طًش٘كٖ آى سٌْب ث

إ اص هؼ٘بسّبٕ  . خلاكِ(4) ثبؿذ دس سدُ صاٗب هٖ PTENػْؾ طى 

الوللٖ كبٍدى ػْز سـخ٘ق  ػولٖ د٘ـٌْبدٕ كٌؼشػَ٘م ث٘ي

 . (22,24) آٍسدُ ؿذُ اػز 2ثبلٌٖ٘ ػٌذسٍم كبٍدى دس ػذٍل 
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 سيوب صذیقی ٍ ّوکبراى 
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 دىٍهؼ٘بسّبٕ ػبهغ ػٌذسٍم كب :2ػذٍل 

 :ؿَد م كبٍدى سـخ٘ق دادُ هٖصٗش ػٌذسٍ ّبٕ دس كَسر ثشٍص ّش ٗک اص هؼ٘بس
 هخبعٖ ثِ سٌْبٖٗ:-ّبٕ اخشلبكٖ ػلذٕ دس كَسر ٍػَد آػ٘ت

  ّب ثبٗذ  إ كِ سؼذاد ػِ ٗب ث٘ـشش اص آى ٗب ث٘ـشش دبدَل چْشُ 6ٍػَدtrichilemmoma ثبؿذ. 

 إ ٍ دبد٘لَهبسَص هخبعٖ دّبى ّبٕ ػلذٕ چْشُ دبدَل. 

  ٍ دبد٘لَهبسَص هخبعٖ دّبىacral keratosis 

 ٗب ث٘ـشش  6َد ٍػpalmoplantar keratosis 

 ّبٕ اكلٖ ٗب ث٘ـشش اص هؼ٘بس2
  هؼ٘بس فشػٖ 3ٗک هؼ٘بس اكلٖ ٍ حذالل 
  هؼ٘بس فشػٖ 4حذالل 

ّبٕ سـخ٘لٖ اؿبسُ ؿذُ )دس ثبلا( دس ٗكٖ اص افشاد خبًَادُ، دس كَسر ٍػَد ّش ٗک اص هؼ٘بسّبٕ صٗش دس ػبٗش اػضبٕ خبًَادُ، لاصم  ثب هـبّذُ هؼ٘بس
ض ثشإ سـخ٘ق ػٌذسٍم كبٍدى ثشسػٖ ؿًَذ.اػ  ز آًْب ً٘
 ٍٖػَد ٗک هؼ٘بس اخشلبك 
 ّبٕ اكلٖ ثب ٗب ثذٍى هؼ٘بس فشػٖ ٍػَد ّش ٗک اص هؼ٘بس 
 ٍٖػَد دٍ هؼ٘بس فشػ 
  سبسٗخچِ ػٌذسٍمBannayan-Riley-Ruvalcaba 

 acralإ،  ّبٕ چْشُ trichilemmomaهخبعٖ، -ّبٕ ػلذٕ ثبلغ٘ي، آػ٘ت L'Hermitte-duclosّبٕ اخشلبكٖ: ث٘وبسٕ  هؼ٘بس

keratosis ّبٕ دبد٘لَهبسَص. ٍ آػ٘ت 
 ، ػشعبى س٘شٍئ٘ذ غ٘ش هذٍلاسٕ )ثِ ٍٗظُ ًَع فَل٘كَلاس آى(، هبكشٍػفبلٖ، كبسػٌَ٘م اًذٍهشش.دؼشبىّبٕ اكلٖ: ػشعبى  هؼ٘بس
ذ آدًَهب(، ػمتّبٕ فشػٖ: اخشلالار د هؼ٘بس ذَهب، ف٘جشٍهب، هبًذگٖ رٌّٖ، ّبهبسسَم  ٗگش س٘شٍئ٘ذ )هبًٌ وبسٕ ف٘جشٍك٘ؼش٘ک دؼشبى، ل٘ گَاسؿٖ، ث٘

 سٌبػلٖ. -ّبٕ ادساسٕ ؿكلٖثذسٌبػلٖ،  -اسٕسَهَسّبٕ ادس
 

سبط٘ش لشاس  لبدس اػز ّش ػِ لاِٗ صاٗب سا سحزاٗي ّبهبسسَم 

ٗؾ هخبعٖ، هبكشٍػفبلٖ ٍ خغش افضا -دادُ ٍ ضبٗؼبر ػلذٕ

، س٘شٍئ٘ذ ٍ شبىدؼخ٘ن ٍ ثذخ٘ن  ّبٕ خَؽ ػشعبى ٗبفشِ اثشلا ثِ

اًذٍهشش اٗؼبد ًوبٗذ. سمشٗجبً سوبهٖ هجشلاٗبى ثِ اٗي ػٌذسٍم 

دٌّذ. صًبى هجشلا داسإ  هخبعٖ سا ثشٍص هٖ -ضبٗؼبر ػلذٕ

دسكذٕ  5-10دسكذٕ ثشإ اثشلا ثِ ػشعبى ػٌِ٘ ٍ  50خغش 

ثبؿٌذ.  ػْز اثشلا ثِ ػشعبى اًذٍهشش دس عَل ح٘بر خَد هٖ

 10ػٌذسٍم، دس عَل ػوش خَد خغش هشداى ٍ صًبى هجشلا ثِ اٗي 

. سَكِ٘ (25) دسكذٕ اثشلا ثِ كبسػٌَ٘م دبد٘لاسٕ س٘شٍئ٘ذ داسًذ

اص سٍٗكشدّبٕ  PTENث٘وبساى ثب ػْؾ دس طى   ؿَد كلِ٘ هٖ

( 3دبٗـٖ هجشلاٗبى ثِ ػٌذسٍم كبٍدى د٘شٍٕ كٌٌذ )ػذٍل 

(22). Bubien ( ّوكبساًؾ ًؼجز ثشٍص اػشبًذاسد ٍSIR ٕثشا )

 PTEN-عبى دس ٗک هغبلؼِ كََّسر ث٘وبساى ػْؾسؼذادٕ ػش

دس ػشعبى  SIRهظجز هحبػجِ كشد. ًَٗؼٌذگبى دسٗبفشٌذ كِ 

)هشداى(، هلاًَهب 5/19ٍ  2/43، س٘شٍئ٘ذ )صًبى( 1/39دؼشبى 

ثبؿذ  هٖ 7/48ٍ ػشعبى سحن 4/39ٍ )هشداى(  3/28)صًبى( 

(26) .Tan  ّوكبساًؾ خغش صًذگٖ ثشإ ػشعبى دؼشبى ٍ

، ػشعبى %2/28ػشعبى سحن  %2/35ذ عبى س٘شٍئ٘، ػش2/85%

% گضاسؽ 6ٍ هلاًَهب % 6/33%، كبسػٌَ٘هبٕ كلِ٘ 9كَلَسكشبل 

 127اص  %4/50ٍ ّوكبساًؾ دسٗبفشٌذ كِ  Heald. (27)كشدًذ 

دٍ  ث٘وبس ّش 24ٍ  گَاسؽّبٕ  دَل٘خ PTENّبٕ  ث٘وبس ثب ػْؾ

ٍ  Stanich. (28)فَلبًٖ ٍ سحشبًٖ سا داسًذ  گَاسؽ دَل٘خ

ث٘وبس ثب هؼ٘بس سـخ٘لٖ، 10ص ا 9ّوكبساًؾ گضاسؽ كشدًذ كِ 

 . (29)داسًذ  دَل٘خث٘وبس ث٘ؾ اص ٗک  7ٍ  گَاسؽّبٕ  دَل٘خ
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 سٌذرم پَليپَس ّبهبرتَم

 

… ّبی ایزاى قی در داًطجَیبى دختز داًطگبُضيَع چب  
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 هذٗشٗز ثبلٌٖ٘ دس ػٌذسٍم كبٍدى :3ػذٍل 

 ػبل د٘ؾ اص سـخ٘ق اٍل٘ي ػشعبى دسخبًَادُ. 5ػبلگٖ ٍ ٗب  18ّبٕ ػبلاًِ ف٘ضٗكٖ دس  آصهَى 
  ّبٕ اٍلششا ػًَذ كلِ٘ )دس كَسر ٍػَد سبسٗخچِ خبًَادگٖ ػشعبى  ثب دس ًظش گشفشي ػ٘شَلَطٕ ادساس ٍ آصهَىآًبل٘ض ػبلاًِ ادساس

 كلِ٘(.
 ّبٕ ػبلاًِ. دبٗؾػبلگٖ ثِ ّوشاُ  18س٘شٍئ٘ذ دس ػي  َگشافّٖبٕ اٍلششاػًَ آصهَى 
 ّبٕ ػبلاًِ هشسجظ ثب دَػز. آصهَى 
  ػبلگٖ. 50اًؼبم كَلًََػكَدٖ دس ػي 

 شلبكٖ هشثَط ثِ صًبى:ّبٕ اخ دبٗؾ
 ػبلگٖ. 18 اص ثب ؿشٍع دؼشبىآصهًَٖ هبّبًِ  خَد 
 ػبل د٘ؾ اص سـخ٘ق اٍل٘ي ػشعبى دسخبًَادُ. 5-10ػبلگٖ ٍ ٗب  25ّبٕ ػبلاًِ ثبلٌٖ٘ ثب ؿشٍع  اًؼبم آصهَى 
  ٍ ٖهبهَگشافMRI ًَادُ.خب ػبل د٘ؾ اص سـخ٘ق اٍل٘ي ػشعبى دس 5-10ػبلگٖ ثِ ثؼذ  ٍ ٗب 30-35دس ػٌ٘ي  دؼشبى 
  د٘ـگ٘شاًِ. هبػشكشَهٖدس ًظش گشفشي 
  ػبل د٘ؾ اص سـخ٘ق اٍل٘ي ػشعبى  5-10ػبلگٖ ثِ ثؼذ ٍ ٗب 30-35ثَ٘دؼٖ ػبلاًِ اًذٍهشش د٘ؾ اص ٗبئؼگٖ دس صًبى دس ػٌ٘ي

 دسخبًَادُ.
 َدٍساى دغ اص ٗبئؼگٖ صًبى. ػبلاًِ اًذٍهشش دس ًَگشافٖاًؼبم الششاػ  

 

 (BRRS) بکببرٍٍال -رایلی -سٌذرٍم بٌبیبى

هـخلِ اٗي ػٌذسٍم هبكشٍػفبلٖ، سبخ٘ش دس سؿذ، 

ّبٕ ّبهبسسَم گَاسؿٖ، ّوبًظَٗهبسَص ٍ  ل٘ذَهبسَص، دَل٘خ

ثبؿذ. دس اثشذا  داس دس آلز سٌبػلٖ هشداى هٖ ّبٕ سًگذاًِ لكِ

سا خغش افضاٗؾ  BRRSؿذ كِ هجشلاٗبى ثِ  چٌ٘ي سلَس هٖ

داً٘ن كِ  شٍصُ هٖكٌذ، اهب اه ثشٍص ثذخ٘وٖ سْذٗذ ًوٖ  ٗبفشِ

اص خغش هـبثِ ثب ػٌذسٍم كبٍدى  PTENث٘وبساى ثب ػْؾ دس 

دس اثشلا ثِ ثذخ٘وٖ ثشخَسداسًذ. دس حذٍد ً٘وٖ اص هجشلاٗبى ثِ 

ّبٕ ّبهبسسَم دس هؼشإ  اٗي ػٌذسٍم ّوشاُ ثب اٗؼبد دَل٘خ

ّب  ثبؿٌذ. اٗي دَل٘خ خلَف اٗلئَم ٍ كَلَى هٖ گَاسؿٖ ثِ

ؿَد خغش  سكشبل ثبؿٌذ، اهب سلَس ًوٖ سَاًٌذ ػلز خًَشٗضٕ هٖ

  .(30) اثشلا ثِ ػشعبى كَلَى سا افضاٗؾ دٌّذ

 سٌذرٍم پزٍتئَط

ّبٕ هبدسصادٕ،  ؿكلٌٖذسٍم ثذّبٕ اكلٖ اٗي ػ ٍٗظگٖ

ّبٖٗ  ّب ٍ سًگذاًِ ّ٘ذشسشٍفٖ، سؿذ ث٘ؾ اص اًذاصُ ّبهبسسَم ّوٖ

ثبؿذ. دٍسُ ث٘وبسٕ د٘ـشًٍذُ ثَدُ ٍ  ثب سَصٗغ هَصائ٘ک هٖ

  ٗبثٌذ. ّوشاّٖ ؿٌبخشِ گ٘ش ثشٍص هٖ كَسر سک وبساى ثِث٘

إ اص دَل٘ذَص دس ث٘وبساى هجشلا ثِ اٗي ػٌذسٍم ٍػَد ًذاسد.  ؿذُ

 ػشعبى دس اٗي ػٌذسٍم گضاسؽ ؿذُ ًذسر هَاسدٕ اص اثشلا ثِ ثِ

سخوذاى، سَهَس  ك٘ؼز  ؿبهل آدًَماػز. هَاسد گضاسؽ ؿذُ 

 ؿكلٖسک  آدًَم، سَهَسّبٕ ػ٘ؼشن ػلجٖ هشكضٕ ٍ  ث٘ضِ

 .(31, 32) ثبؿٌذ دبسٍس٘ذ هٖ

  هَلکَلیآسهبیطبت 

ثبؿذ. اٗي  دس دػششع هٖ BRRSسـخ٘لٖ ثشإ  آصهبٗـبر

ّبٕ كذ كٌٌذُ ٍ  اگضٍى  ٗبثٖ طًٖ ّوِ آصهبٗـبر ثبٗذ ؿبهل سَالٖ

 چٌ٘ي ّنّب ٍ  هٌبعك اٌٗششًٍٖ د٘شاهًَٖ، آًبل٘ض حزف ٍ ثبصآساٖٗ

دل٘ل هـخق ًجَدى سؼذاد هَاسد  ٗبثٖ دشٍهَسَس ثبؿذ. ثِ سَالٖ

ّبٕ ػذٗذ، ٍالذٗي ث٘وبساى ٍاػذ  اثشلإ ًبؿٖ اص ػْؾ

ّب اسػبع دادُ ؿًَذ.  ّبٕ طًٖ ً٘ض ثبٗذ ثشإ اًؼبم اٗي سؼز ػْؾ

% ػْؾ سا ثِ اسص 50فشصًذاى فشد هجشلا ثِ احشوبل ّش ٗک اص 

سَاًٌذ دس  ٍ ػٌذسٍم دشٍسئَع هٖ BRRSكِ  خَاّذ ثشد. اص آًؼبٖٗ

اػز ّوِ اػضبٕ خبًَادُ افشاد هجشلا سب  اٗؼبد ؿًَذ، ثْشش كَدكٖ

ّبٕ طًش٘كٖ اسػبع دادُ  ػبلگٖ ػْز اًؼبم سؼز 18د٘ؾ اص 

هٌؼش  PHTSٗبى ثِ  اكَل اكلٖ هذٗشٗز هجشلا .(5, 33) ؿًَذ

سَاًذ ثِ   ثِ سـخ٘ق كح٘ح ٍ سؼ٘٘٘ي خغش ػشعبى ؿذُ ٍ هٖ

ٖ ًوبٗذ. ثِ بًّبٕ ثبلٌٖ٘ دس ٗک اسگبى خبف كوک ؿبٗ هشالجز

ّبٕ گَاسؿٖ اٗؼبد ؿذُ دس افشاد هجشلا ثِ  سػذ دَل٘خ ًظش هٖ

صاٗب دس طى   ّبٕ سدُ ػٌذسٍم كبٍدى ٍ ؿجِ كبٍدى كِ ػْؾ
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 سيوب صذیقی ٍ ّوکبراى 
 

PTEN ّب هَسد سبٗ٘ذ لشاس گشفشِ اػز، فبلذ ٍٗظگٖ دس آى  

خغش اثشلا ثِ ػشعبى  حبل افضاٗؾ ثب اٗيثشػؼشِ ٍ ثبسصٕ ثبؿٌذ. 

ّبٕ هشسجظ ثب ػٌذسٍم كبدٍى   َل٘خدل٘ل ٍػَد د كَلَسكشبل ثِ

 .(34, 35) هـخق ًجَدُ ٍ ً٘بص ثِ سحم٘مبر ث٘ـششٕ داسد

ّبٕ هشثَط ثِ كَلَى دس چٌ٘ي افشادٕ  عَس هؼوَل هشالجز ثِ

ّب دس هَاسد ػشعبى خبًَادگٖ  اٗي هشالجز ؿَد ) سَكِ٘ ًوٖ

هوكي  BRRSّبٕ كَلَى دس  آٌٗذ(. دَل٘خ كَلَى ثِ اػشا دس هٖ

ثبؿٌذ. صًبًٖ كِ دس    ًـبًِثشخٖ  ِ ثَدُ ٍ ّوشاُ ثباػز ثشػؼش

ؿَد، هوكي اػز ػْز  دٗذُ هٖ PTENّبٕ  ّب ػْؾ آى

ػٌَاى ٗک ساّكبس هوبًؼز كٌٌذُ اص اثشلا  هبػشكشَهٖ د٘ـگ٘شاًِ ثِ

ػشعبى دؼشبى الذام ًوبٌٗذ. هـبّذُ گشدٗذُ كِ اًؼبم اٗي  ثِ

شاد دس هؼشم ػشاحٖ خغش اثشلا ثِ ػشعبى دؼشبى سا ًؼجز ثِ اف

سبكٌَى هغبلؼبر  .(36) % كبّؾ دّذ90سب  ،خغش دٗگش

ػشاحٖ دس هجشلاٗبى  ثخـٖ اٗي د٘شاهَى اطش ثؼ٘بسٕاخشلبكٖ 

ثب اٗي ٍػَد چٌ٘ي  ػٌذسٍم كبٍدى كَسر ًگشفشِ اػز. ثِ

خ٘ن دٍ عشفِ دؼشبى  ّبٕ خَؽ ٗبًٖ اغلت ّوشاُ ث٘وبسٕهجشلا

ثبؿٌذ. ثب  شٍك٘ؼش٘ک هٖف٘ج ٍ ّبهبسسَم دؼشبى، ف٘جشٍآدًَم  هبًٌذ

ّب  ّب، هشالجز  ٍ ّبهبسسَم خ٘ن خَؽگؼششؽ اٗي سَهَسّبٕ 

دؼشبى ً٘ض هوكي اػز دؿَاس ثبؿذ. دس  MRIحشٖ ثِ ٍػ٘لِ 

چٌ٘ي هَالؼٖ ؿبٗذ هٌغمٖ ثبؿذ سب هبػشكشَهٖ دٍ عشفِ 

دسهبًٖ د٘ـگ٘شاًِ اص لج٘ل  د٘ـگ٘شاًِ كَسر دزٗشد. داسٍ

ذ خغش اثشلإ ثِ ػشعبى سَاً سبهَكؼ٘في ٍ سالَكؼ٘في هٖ

ّبٕ ػوَهٖ دٗگش سا كبّؾ دّذ. ؿَاّذ  دس ػوؼ٘ز دؼشبى

هؼشم٘وٖ دال ثش سأٗ٘ذ سأط٘ش اٗي سٍؽ دس هجشلاٗبى ثِ ػٌذسٍم 

كبٍدى ٍػَد ًذاسد. ػلاٍُ ثش اٗي هـبّذُ گشدٗذُ كِ 

ّبٕ دس  سبهَكؼ٘في خغش اثشلا ثِ ػشعبى اًذٍهشش سا دس ػوؼ٘ز

ثٌبثشاٗي چٌ٘ي هذاخلاسٖ دس دّذ.  هؼشم خغش افضاٗؾ هٖ

 .(36) هجشلاٗبى ػٌذسٍم كبٍدى ثبٗذ ثب احش٘بط كَسر گ٘شد

كبسػٌَ٘م اد٘شل٘بلٖ س٘شٍئ٘ذ  PHTSٌّگبهٖ كِ دس فشد هجشلا ثِ 

گشدد، ثشداؿز كبهل س٘شٍئ٘ذ ثبٗذ كَسر گ٘شد. )حشٖ  اٗؼبد هٖ

( ث٘وبسٕ(. ثشداؿز كبهل س٘شٍئ٘ذ ثِ اٗي دل٘ل 1)هشحلِ  T1دس 

گ٘شٕ ػشعبى طبًَِٗ دٗگشٕ  گ٘شد كِ اص احشوبل ؿكل هٖ  كَسر

ّبٕ اٍلِ٘ دس ثبفز ثبل٘وبًذُ ػلَگ٘شٕ ؿَد.  ثب هٌـأ ػلَل

سل٘بلٖ  ّبٕ دسهبًٖ ػشعبى ادٖ هٌظَس فْن ث٘ـشش سفبٍر ثِ

گ٘ش ً٘بص ثِ هغبلؼبر  سک ٍ هَاسد PHTSس٘شٍئ٘ذ دس هجشلاٗبى ثِ 

ذكٖ ٍػَد داسد، اگشچِ هغبلؼبر سػوٖ اً ثبؿذ. سشٕ هٖ گؼششدُ

فٌَس٘خ ًـبى  –اهب ٗكٖ اص هغبلؼبر د٘شاهَى اسسجبط طًَس٘خ

  ّبٕ سَكِ٘ ؿذُ ٍ خغش افضاٗؾ ٗبفشِ كِ ث٘ي هشالجز دادُ

اثشلا ثِ كبسػٌَ٘م اًذٍهشش اسسجبط هؼشم٘ن ٍػَد داسد. دس 

ٍ  PHTSّبٕ اًذٍهشش هشسجظ ثب  كَسر ػذم دسهبى كبسػٌَ٘م

گ٘ش سفبٍسٖ  آى ثب هَاسد سک د٘ـشفز اٗي ػشعبى، ًحَُ دسهبى

ًخَاّذ داؿز. اغلت، هذٗشٗز سظبّشار ثبلٌٖ٘ آغبصٗي ػٌذسٍم 

ػلاهز ثَدى  ى هَسد چبلؾ ثَدُ اػز. دس كَسر ثٖدكبٍ

ّبٕ آغبصٗي اٗؼبد ؿذُ د٘بهذّبٕ حبكل  ًئَدلاػن ٍ ّبهبسسَم

ّب هحذٍد خَاّذ ثَد. دس اٗي كَسر ً٘بصٕ ثِ ثشداؿشي  اص آى

د. اگش چِ هغبلؼبر صٗبدٕ دس دػششع ضبٗؼبر ًخَاّذ ثَ

ثبؿذ، اهب ثشداؿشي اٗي ضبٗؼبر اص عشٗك ػشاحٖ هؼوَلاً  ًوٖ

ؿَد. دس كَسر سْذٗذ  ّب ٍ اٗؼبد اطش ضبٗؼِ هٖ ػَد آى هٌؼش ثِ

ّبٕ ح٘بسٖ، اٗؼبد دسدّبٕ ؿذٗذ ٍ ٗب سجذٗل ؿذى ثِ  اسگبى

خ٘ن  ّب ٍ ّبهبسسَم خَؽ سَهَسّبٕ ثذخ٘ن، سَػظ ًئَدلاصٕ

سَاًذ كوک  ّب هٖ ػول ػشاحٖ ػْز اص ث٘ي ثشدى آى اًؼبم

 . (32) كٌٌذُ ثبؿذ

 جگز -سٌذرٍم پتش

ّب، هٌبعك  ّبٕ س٘شُ هلاًٌٖ٘ دس اعشاف لت لكِ PJSهـخلِ 

دس سٍدُ   دَل٘خ چٌ٘ي ّنّب ٍ دبّب، ٍ  اًشْبٖٗ ثذى، كف دػز

ًوبٕ كَسر  ثِ PJSّبٕ  . ػبخشبس دَل٘خ(37) ثبؿذ كَچک هٖ

گَاسؿٖ ّب دس ادٖ سلَ٘م هؼشإ  ذ. اٗي دَل٘خثبؿٌ هٖ اًگـشٖ

اٗي ثبؿذ. ثشٍص  اٗؼبد ؿذُ ٍ ّوشاُ ثب سكظ٘ش ػضلار كبف هٖ

سَلذ هشغ٘ش  000/280دس ّش  1، سب 000/25دس ّش  1اص  ػٌذسٍم

 19p13.3 دس STK11 ٕصاٗب ّبٕ سدٓ  . ػْؾ(38) ثبؿذ هٖ

 زاػ  ؿٌبخشِ ؿذُ PJSكٌٌذُ اثشلا ثِ  ػٌَاى ػبهل هؼشؼذ ثِ

ِ دَل٘خ .(39, 40) ّبٕ  ّبٕ ّبهبسسَم گَاسؿٖ ثِ ّوشاُ سًگذاً

 PJSّبٕ ثبلٌٖ٘ دس هجشلاٗبى ثِ  هخبعٖ اص ثبسصسشٗي ٍٗظگٖ -دَػشٖ

ّبٖٗ دس  ّوشاُ ثب اٗؼبد دَل٘خ PJS% ث٘وبساى 80ثبؿذ. دس حذٍد  هٖ

ثبؿٌذ. دس ث٘وبساى داسإ  سٍدُ كَچک، كَلَى، هؼذُ ٍ سكشَم هٖ

ؼذاد،  ّبٕ گَاسؿٖ دَل٘خ سظبّشار هشٌَع ثبلٌٖ٘ اص ػولِ اً
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 سٌذرم پَليپَس ّبهبرتَم

 

… ّبی ایزاى ضيَع چبقی در داًطجَیبى دختز داًطگبُ  

 

ّبٕ دشٍلادغ  ّبٕ گَاسؿٖ ٍ دَل٘خ دسدّبٕ ؿكوٖ، خًَشٗضٕ

ّب هوكي اػز دس  دَل٘خ .(38) ؿَد دٌّذُ سكشَم، ً٘ض دٗذُ هٖ

 Lier. (41)خبسع سٍدُ هظلا هظبًِ، ثشًٍؾ ٍ سحن دٗذُ ؿًَذ 

Van  ّوكبساًؾ ًش٘ؼِ گشفشٌذ كِ ث٘وبساى ٍPJS  سبكٌَى دس

ػَاًٖ حبهل خغش ثبلإ ػشعبى ّؼشٌذ ٍ ًَٗؼٌذگبى  ػي

ػبلگٖ اػز  42دسٗبفشٌذ كِ هشَػظ ػي دس سـخ٘ق ػشعبى 

ً٘ض داسإ افضاٗؾ خغش اثشلا ثِ  PJSهجشلاٗبى ثِ  .(42)

ث٘وبس  210ثبؿٌذ. ًشبٗغ ٗک هغبلؼِ هشبآًبل٘ض دس  ّب هٖ ثذخ٘وٖ

ٗي ّب دس ا دسكذٕ اثشلا ثِ ثذخ٘وٖ 93ًـبى دٌّذُ احشوبل 

ّب ػجبسسٌذ اص  سشٗي اٗي ثذخ٘وٖ . ؿبخق(43) ثبؿذ افشاد هٖ

 %(29%( ٍ هؼذُ )36(، دبًكشاع )39%%(، كَلَى )54دؼشبى )

 . (44)( 4ثبؿذ )ػذٍل  هٖ

 

 
 ػگش-: خغشًؼجٖ ػشعبى دس ػٌذسٍم دشض4ػذٍل 

 Giardiello(43)ًبليشآهتب (45)ٍ ّوکبراى Resta هطبلعِ کََّرت طزاحی هطبلعِ

 CI 1/15 2/15)5/10-2/21( ًّٖشػشعب

5/12 دؼشبى (CI 26-1/5 ) 2/15 
6/55 دّبًِ سحن (CI 7-134/17 ) 5/1 

7/27 ػشعبى ّبٕ طً٘شبل  (CI 6/57-3/11 ) NA 

5/13 ػشعبى كَلَسكشبل  (CI 5/32-3/4 ) 84 
7/139 دبًكشاع  (CI 4/276-1/61 ) 132 

2/126 إ سٍدُ-ػشعبى هؼذٕ  (CI 4/203-3/73 ) NA 

 NA 27 سخوذاى
 NA 16 سحن
 NA 5/4 ث٘ضِ

 NA 17 سِٗ
 NA 520 سٍدُ كَچک

 NA 213 هؼذُ
 NA 57 هشٕ

 

بزاسبط هعيبرّبی سبسهبى جْبًی  PJSتطخيص ببليٌی 

 ضَد:  دستِ تقسين هی 4( بِ WHOسلاهت )

 ؿٌبػٖ ثب سبٗ٘ذ ثبفز PJS( ٍػَد ػِ ٗب ث٘ؾ اص ػِ دَل٘خ 1

هظجز خبًَادگٖ  ثِ ّوشاُ سبسٗخچِ PJS  ( ّش سؼذاد دَل٘خ2

 PJSثشإ 

هخبعٖ ؿبخق ٍ ثشػؼشِ  -( ٍػَد د٘گوٌشبػَ٘ى ػلذ3ٕ

  PJSثِ ّوشاُ سبسٗخچِ خبًَادگٖ هظجز 

 -ّبٕ ػلذٕ ٍ سًگذاًِ PJS( ٍػَد ّش سؼذاد دَل٘ت 4

 هخبعٖ ؿبخق ٍ ثشػؼشِ 

ثشإ سوبهٖ ث٘وبساى  هَلكَلٖؿَد كِ آصهبٗـبر  سَكِ٘ هٖ

 هخبعٖ اًؼبم ؿَد -ػلذٕ  ًِٗب سًگذا PJSثب حذالل ٗک دَل٘ت 

ًـبى دادُ  5إ اص غشثبلگشٕ د٘ـٌْبدٕ دس ػذٍل  ًوًَِ .(46)

ثَدى دػششػٖ ثِ اكظش ًَاحٖ  ؿذُ اػز. ثِ دل٘ل دؿَاس

سشٕ  ّبٕ ػذٗذ اهشٍصُ سكٌ٘ک ،هخبعٖ اص عشٗك اًذٍػكَدٖ

ٍ  )كذؼَل داسإ دٍسث٘ي( هبًٌذ اًذٍػكَدٖ كذؼَلٖ

ّبٕ طٍطًَم ٍ  ٌبػبٖٗ دَل٘خدٍثل ػْز ؿ -اًششٍػكَدٖ ثبلَى

غشثبلگشٕ سٍس٘ي دبًكشاع  .(47)ػز ا  اٗلئَم ثِ كبس گشفشِ ؿذُ

اخ٘شا هَسد ثشسػٖ لشاس گشفز ٍ ًَٗؼٌذگبى دسٗبفشٌذ كِ 

ّبٕ سحم٘مبسٖ اًؼبم گ٘شد  هشالجز ثبٗؼشٖ سٌْب ثشاػبع دشٍسكل

 .(48, 49)كِ كبّؾ هشگ ٍه٘ش آى ثِ اطجبر ًشػ٘ذُ اػز 
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 سيوب صذیقی ٍ ّوکبراى 
 

 ػگش -ػٌذسٍم دشضَٕ د٘ـٌْبدٕ غشثبلگشٕ ثشإ الگ :5 ػذٍل

 
 

 ّش دٍ ػٌغ

 

 ّب ثذخ٘وٖ إ/ سٍدُ-إ ّبٕ هؼذُ دَل٘خ
 ػبل ٗكجبس 2-3ٕ كَچک ّش  ٍ سٍدُ UGI( upper gastrointestinalاًذٍػكَدٖ )

 ػبل ٗكجبس 2-3كَلًََػكَدٖ ّش 
EUS (endoscopic ultrasound/+دبًكشاع )- CT اػكي 

ػبل ٗكجبس 2-3ّش   CA 9-19  
 
 

 صًبى

 

 دؼشبىػشعبى 
 دؼشبىخَد آصهًَٖ هبّبًِ 
 ثبلٌٖ٘ ػبلاًِ  هؼبٌٍِٗ  دؼشبى MRIهبهَگشافٖ ػبلاًِ، 

 ٍ ثذخ٘ن سخوذاى خ٘ن خَؽًئَدلاصٕ 
(transvaginal ultrasound) TVUS ٍ ًِػبلا CA125 

 َدلاصٕ سخوذاىئآدًَكبسػٌَ٘م ػشٍٗكغ ٍ ً
 اػو٘شّبٕ هشثَط ثِ لگي ٍ اًؼبم دبح  آصهَى

 
 هشداى

 ّبٕ ػشسَلٖ ّبٕ هشثَط ثِ سَهَس سؼز
 هؼبٌٗبر ف٘ضٗكٖ ٍ ػبثمِ ػبل٘بًِ

 ( ّش دٍ ػبل ٗكجبسultrasoundاًؼبم الششاػًََگشافٖ )
 ػبلگٖ  25 ػبلگٖ  21 ػبلگٖ  18 ػبلگٖ  12 ػبلگٖ  8 سَلذ

 

 هَلکَلیآسهبیطبت 

اثؼشِ ٗبثٖ طًٖ ٍ سكظ٘ش ٍ آصهبٗـبر دس دػششع، ؿبهل سَالٖ

% 94لبدسًذ سب ثبؿذ كِ هٖ (MLPA)چٌذگبًِ   ثِ الحبق دشٍة

ّبٕ ث٘وبساى ثب هؼ٘بسّبٕ سـخ٘لٖ ركش ؿذُ سا ؿٌبػبٖٗ  ػْؾ

سَاًذ دس ػبٗش  كٌٌذ. ؿٌبػبٖٗ ٗک ػْؾ خبف دس فشد هجشلا هٖ

اػضبٕ دس هؼشم خغش خبًَادُ ً٘ض هَسد ثشسػٖ لشاس گ٘شد. 

ي هجشلا ثِ اٗي ػٌذسٍم ٍالذٗ PJSحذٍد ً٘وٖ اص هجشلاٗبى ثِ 

 PJSّبٕ  ٍالذٗي افشاد هجشلا ثبٗذ اص ػْز ٍػَد ٍٗظگٖ داسًذ.

دلز هَسد ثشسػٖ لشاس گ٘شًذ. اگش ٗكٖ اص ٍالذٗي هجشلا ثبؿذ،  ثِ

آصهبٗـبر ثبٗذ ثشإ خَاّشاى ٍ ثشادساى فشد هجشلا ً٘ض اًؼبم ؿَد. 

% ػْؾ سا 50ّش ٗک اص فشصًذاى فشد هجشلا ثِ احشوبل  چٌ٘ي ّن

ّبٕ  ّب ً٘ض ثبٗذ هَسد ثشسػٖ ثِ اسص خَاٌّذ ثشد. ثٌبثشاٗي آى

سَاًذ ثِ دٍ  هٖ PJS. هذٗشٗز ثبلٌٖ٘ (39) طًش٘كٖ لشاس گ٘شًذ

شاًِ ٍ هذاخلار دسهبًٖ دَل٘خ سمؼ٘ن ٘دػشِ هذاخلار د٘ـگ

هشش دس هؼذُ ٍ   ًشٖػب 1ثضسگشش اص  ّٔبٕ ثذٍى ًـبً ؿَد. دَل٘خ

ٗب كَلَى ثبٗذ اص عشٗك اًذٍػكَدٖ ثشداؿشِ ؿًَذ. ثِ عَس هـبثِ 

 چٌ٘ي ّنّبٕ ثب سؿذ ػشٗغ دس سٍدُ كَچک ٍ   دَل٘خ

هشش ثبؿذ،  ػبًشٖ 1-5/1ّب ثضسگشش اص  ّبٖٗ كِ اًذاصُ آى دَل٘خ

ثبٗذ ثشداؿشِ ؿًَذ، سب اص سَاًبٖٗ ثبلمَُ آًبى ثشإ گؼششؽ 

ّبٕ اًذٍػكَدٖ ٍ  بػشِ ؿَد. سشك٘ت سٍؽك )خًَشٗضٕ( ػَاسم

دّذ سب ثب  لادبساػكَدٖ ٗب لادبسٍسَهٖ ثِ ػشاح اٗي اهكبى سا هٖ

ّذاٗز اًذٍػكَح ثِ ضبٗؼبر هَسد ًظش دػششػٖ داؿشِ ثبؿذ. 

ّب ثب ثشداؿشي دَل٘خ سحشٗک ؿذُ دس  هوبًؼز اص گؼششؽ دَل٘خ

ؿَد.  ٍػ٘لِ لادبساػكَدٖ ٗب لادبساسَهٖ كٌششل هٖ ػشاحٖ ٍ ثِ

هٌظَس دػش٘بثٖ ثِ ٗک صداٗؾ ّوِ  ثشخٖ اص هشخلل٘ي ثِ

ّبٕ ٗبفز ؿذُ دس  ػبًجِ، سوبٗل ثِ ثشداؿز كبهل سوبهٖ دَل٘خ

ّب ً٘بص ثِ  هؼبسٕ گَاسؿٖ داسًذ. دس اٗي حبلز حزف ّوِ دَل٘خ

 .(37, 38) دّذ ػشاحٖ ثؼذٕ سا كبّؾ هٖ

 اختلالات دیگز

ٕ ّبهبسسَم دس ّب ّبٕ اؿبسُ ؿذُ، دَل٘خ ػلاٍُ ثش ػٌذسٍم

ث٘وبساى ثب ػٌذسٍم گَسل٘ي )كبسػٌَ٘م ػلَل ثبصال ًٍَئ٘ذ(، 

ٍ  2Bػٌذسٍم دَل٘ذَص هخلَط اسطٖ، ًئَدلاصٕ چٌذگبًِ اًذٍكشٗي

ّبٕ ػٌذسٍم  ؿَد. هـخلِ ً٘ض دٗذُ هٖ 1ًَسٍف٘جشٍهبسَص س٘خ 

ّبٕ فک  زؼگَسل٘ي، كبسػٌَ٘م ػلَل ثبصال چٌذگبًِ ٍ كشاسَػ٘

ّبٕ  ؿكلٖبؿٌذ. هبكشٍػفبلٖ، ثذث ػبلگٖ هٖ 30د٘ؾ اص 

ّبٕ اػكلشٖ، للجٖ، ػ٘ؼشن اػلبة هشكضٕ،  إ، ًبٌّؼبسٕ چْشُ

ّبٕ اكلٖ دس اٗي  سَهَسّبٕ سخوذاى اص دٗگش ٍٗظگٖ چٌ٘ي ّنٍ 

ثبؿٌذ. دَل٘ذَص چٌذگبًِ هؼذُ ً٘ض دس اٗي ث٘وبساى  ػٌذسٍم هٖ
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ّبٕ سدٓ صاٗب دس طى  ؿَد. ػٌذسٍم گَسل٘ي دس اطش ػْؾ دٗذُ هٖ

PTCH ٖگشدد. ػٌذسٍم دَل٘ذَص هخلَط اسطٖ ًخؼش٘ي  اٗؼبد ه

ّب  ّب ٍ كبسػٌَ٘م إ سَك٘ف گـز كِ اًَاع دَل٘خ ثبس دس خبًَادُ

دس ث٘ي اػضبٕ آى ٍػَد داؿز. دس ه٘بى اػضبٕ خبًَادُ 

ّبٕ  دَل٘خ چٌ٘ي ّنّبٕ ّ٘ذشدلاػش٘ک ٍ  آدًَهبسَص، دَل٘خ

عَس  بسٕ ثٍِػَد داؿز. دس اٗي ث٘و ٍ الشْبة آس٘ذ٘ک ػَاًٖ

ػذد ثَدُ ٍ ّوشاُ ثب ث٘وبسٕ  15ّب كوشش اص  خبف سؼذاد دَل٘خ

ثبؿذ. دَل٘ذَص سشك٘جٖ اسطٖ دس آغبص ثب ػٌَاى  خبسع كَلًَٖ ًوٖ

CRAC1  15ٍ دسq13-q14 ِكـٖ ؿذ، اهب ثب هـبّذٓ  ًمـ

دس ٗک خبًَادُ هـبثِ چٌٖ٘  BMPR1Aػْؾ سدُ صاٗب دس 

اٗؼبد  .(50-52) ذسشدٗذّبٖٗ دس اٗي صهٌِ٘ ثِ ٍػَد آه

هؼوَل  MEN2B  ٍNF1ّبٕ گبًگلًََ٘سٍهبسَص دس  دَل٘خ

ّبٕ ّبهبسسَم  ّب دس صهشُ دَل٘خ ثبؿٌذ. اٗي ًَع دَل٘خ هٖ

گ٘شًذ.  ػبٕ هٖ BRRSسَك٘ف ؿذُ دس ػٌذسٍم كبٍدى ٍ 

ّبٕ افششالٖ طًش٘كٖ ثشإ  دس سـخ٘ق كِ ثٌبثشاٗي ضشٍسٕ اػز

 PHTS ،MEN2Bذسٍم ّبٕ گبًگلًََ٘سٍهبسَص ّش ػِ ػٌ دَل٘خ

 ٍNF1  دس ًظش گشفشِ ؿًَذ. ثب اٗي ٍػَد گبًگلًََ٘سٍهبسَص

 NF1  ٍPHTSًؼجز ثِ  MEN2Bهؼشإ گَاسؿٖ دس 

دسكذ افشاد  99سب  97ّب(.  ثبؿذ )ثش خلاف دَل٘خ سش هٖ ؿبخق

MEN2B  ثب ػْؾ طىRET (53) دس سدٓ صاٗب ّوشاُ ّؼشٌذ .

-ّبهبسسَم هؼذُ ٍػ٘لِ دَل٘ذَصِ كبًبدا ث-ػٌذسٍم كشًٍك٘ز

 HPSػٌَاى ِ إ سـخ٘ق دادُ هٖ ؿَد ٍ ثؼضٖ اٍلبر ث سٍدُ

 سػذ ًظش هِٖ ً٘ؼز اهب ثؿَد. اٗي ػٌذسٍم اسطٖ  عجمِ ثٌذٕ هٖ

 .(53)ٗک ث٘وبسٕ الشْبثٖ اسَاٗوَ٘ى ثبؿذ 

 اًذاس آیٌذُ چطن
گ٘ش  دل٘ل سـبثْبر چـن ػل٘شغن سظبّشار ظبّشٕ هشوبٗض، ثِ

ّب  َل٘ذَص ّبهبسسَم، سو٘ض دادى آىّبٕ د ّش ٗک اص ػٌذسٍمدس 

ّب ثب چبلؾ ّوشاُ  اص ٗكذٗگش ٍ سـخ٘ق كح٘ح ّش ٗک اص آى

ثبؿذ. هغبلؼبر كَسر گشفشِ حبكٖ اص آى اػز كِ دغ اص  هٖ

ّبٕ اًؼبم ؿذُ سَػظ هشخلل٘ي  ّب ٍ ثبصثٌٖ٘ ثشسػٖ

ّبٕ ّبهبسسَم دٗذُ  ّبٕ اػبػٖ دس دَل٘خ ؿٌبػٖ سفبٍر آػ٘ت

ّب  ثٌذٕ هَلكَلٖ دَل٘خ اًذ كِ عجمِ كشدُّب طبثز  ؿَد. آى هٖ

سَاًذ ػَدهٌذ ثبؿذ. دس دػششع  ّبٕ هخشلف هٖ دس ػٌذسٍم

ّب سَاًبٖٗ سـخ٘ق  ّبٕ طًش٘كٖ ثشإ اٗي ػٌذسٍم ثَدى سؼز

كح٘ح اٗي ث٘وبساى سا ثْجَد ثخـ٘ذُ اػز. ثب اٗي ٍػَد دس 

ؿٌبػٖ اكلٖ  ػلز JPSثشخٖ اص ث٘وبساى اص لج٘ل هجشلاٗبى ثِ هَسد 

سػذ كِ دَل٘ذَص  ًظش هٖ طًش٘كٖ ؿٌبػبٖٗ ًـذُ اػز. چٌ٘ي ثِ

ّبٕ هخشلف  ثَدُ ٍ آلل  ّبهبسسَم داسإ طًش٘ک ّششٍطى )ًبّوگًَٖ(

)ثب ه٘ضاى ًفَر هشفبٍر( دس اٗؼبد آى ًمؾ داؿشِ ثبؿٌذ. دس آٌٗذُ، 

ّبٕ دَل٘ذَص ّبهبسسَم ًِ  ثٌذٕ هَلكَلٖ ٗب طًش٘كٖ ػٌذسٍم عجمِ

ثلكِ دس اًشخبة ًَع دسهبى ٍ د٘ـگ٘شٕ اص سٌْب دس سـخ٘ق كح٘ح 

ذ ثَد. ثشإ هظبل اخشلال دس ػولكشد  اٗي ث٘وبسٕ ّب ً٘ض هؤطش خَاّ

PTEN ِسػبًٖ  افضاٗؾ فؼبل٘ز هؼ٘ش د٘بم هٌؼش ثAKT  ٍmTOR 

دس  mTORّبٕ  ؿَد. ثٌبثشاٗي هوكي اػز هْبس كٌٌذُ هٖ

ذُ ثِ كبس گشفشِ ؿًَذ. دشٍسئ٘ي كذ ؿ PTENاخشلالار هشثَط ثِ 

دس ثبلا دػز طى  PJS (STK11/LKB1)سَػظ طى دسگ٘ش دس 

PTEN كٌٌذُ هٌفٖ هؼ٘ش  لشاس داؿشِ ٍ سٌظ٘نmTOR ٖثبؿذ.  ه

ذ دس ثْجَد  mTORآٗذ كِ هْبس  ًظش هٖ ثٌبثشاٗي هٌغمٖ ثِ ثشَاً

 ّب ٍ ؿشاٗظ كوک كٌٌذُ ثبؿذ. ًـبى دادُ ؿذُ كِ س٘بصٍل٘ذٌٗذَٗى

ٌذ ثِ ؿذُ ٍ هٖ PTENّب ثبػض سٌظ٘ن افضاٗـٖ  اػشبس٘ي ػٌَاى  سَاً

ِ هَسد اػشفبدُ لشاس گ٘شًذ. ثِ  ٗک ٍاػغِ عَس  دسهبًٖ ٍ ٗب د٘ـگ٘شاً

 سَاًذ ثبػض دبٗذاسٕ دشٍسئ٘ي هٖ BMP2هـبثِ هـبّذُ گشدٗذُ كِ 

PTEN  گشدٗذُ ٍ هوكي اػز ًمـٖ دٍگبًِ دسPHTS  ٍ

 ّب دخ٘ل اػز، داؿشِ ثبؿذ. دس آى BMPكِ هؼ٘ش  دَل٘ذَصّبٖٗ

 يزیگ ًتيجِ

ّبٕ اسَصٍم  ّبٕ دَل٘ذَص ّبهبسسَم گشٍّٖ ًبدس اص ث٘وبسٕ ػٌذسٍم

ّبٕ ّبهبسسَم دس  ّب ٍػَد دَل٘خ آى  ثبؿٌذ. هـخلِ غبلت هٖ

ّب افضاٗؾ  ىآ ػشعبى سا دس كِ خغش ثبؿذ هؼبسٕ گَاسؿٖ هٖ

ّبٕ دس خغش  ِ دساٗي ث٘وبساى هجشلا ٍ خبًَادُدّذ. سـخ٘ق اٍل٘ هٖ

گشدد. د٘ـشفز ػشٗغ  غبصآدبٗ٘ي ص ػٌ٘ي ثبؿذ سب هشالجز ا هْن هٖ

اٗي ث٘وبساى اٗؼبدكشد سب دس ػلن طًش٘ک افك ػذٗذٕ دس سـخ٘ق 

ّبٕ ثب اٗي ػٌذسٍم ثب هشخلل٘ي طًش٘ک هـبٍسُ كٌٌذ.  خبًَادُ

ّب ّوشاُ ثب خغشاسٖ هٌحلش ثِ فشد ثَدُ ٍ  ّشٗک اص اٗي ػٌذسٍم

 ثبؿٌذ. ً٘بصهٌذ هذٗشٗز ثبلٌٖ٘ هٌبػت هٖ

 .ٍػَد ًذاسد فع:تعبرض در هٌب
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Introduction: Hamartomatous Polyposis Syndromes (HPS) are a rare group of dominant autosomal 

inheritance, which is characterized by the development of hamartomatous polyps in the gastrointestinal tract.  

 This syndrome included Juvenile Polyposis syndrome (JPS), Peutz-Jeghers syndrome (PJS), and PTEN 

Hamartoma Tumour Syndrome (PHTS). PTEN Hamartoma Tumour Syndrome (PHTS) itself includes 

Cowden Syndrome, Bannayan-Riley-Ruvalcaba Syndrome (BRRS), and Proteus Syndrome.Diagnosis of 

Hamartum polyarthritis syndrome (HPS) is routinely made based on clinical criteria, but sometimes the 

diagnosis of this syndrome becomes problematic due to the varying severity of clinical symptoms even 

within a family.Therefore, today, genetic testing of germ-related mutations associated with this disease is 

used in the diagnosis process. Management strategy of the syndrome is different due to extra-intestinal 

symptoms and various cancers. Clinical awareness and early diagnosis of HPS is important, so it is 

recommended to patients and families at risk for genetic counseling and care. Surveillance in children with 

HPS might prevent intestinal and extra-intestinal disorders, and reduce the risk of intestinal cancer or breast 

cancer in adults.  
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