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Abstract 

 

Scleromyxedema (SM), a rare progressive cutaneous mucinosis with a systemic involvement, 

presents with progressive dermal mucin depositions, causing skin thickening. In addition to the skin 

involvement and paraproteinemia, patients with SM also have other complications. The systems which 

are commonly involved include the gastrointestinal, musculoskeletal, pulmonary, cardiovascular, renal, 

and central nervous systems. Scleromyxedema is difficult to treat. We present a patient with severe 

Scleromyxedema with cutaneous, gastrointestinal, musculoskeletal and renal manifestations. Following 

failed therapeutic attempts, she responded to treatment with intravenous gammaglobulin (IVIG), 

prednisolone, and azathioprine. As a result of treatment with IVIG, the patient showed dramatic 

improvement in her clinical symptoms and remained in remission throughout the course of combination 

IVIG infusions and prednisolone. We concluded that an IVIG-prednisolone combination may be an 

effective novel treatment of Scleromyxedema. 
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 درانـــــازنـــــي مـكــــــزشـــــوم پــــلـــــگاه عــشــه دانـــــلــجــم

 (073 -080)   0317سال    اردیبهشت   061بيست و هشتم   شماره دوره 

 

 0317، اردیبهشت  061مازندران                                                                    دوره بيست و هشتم، شماره  مجله دانشگاه علوم پزشكي       071

 گزارش مورد

 : گزارش موردIVIGدرمان موفقیت آمیز اسکلرومیگزدما بوسیله 
 

    1فاطمه نیک صولت رودپشتی
    2هادی مجیدی   

  3پور رکنیقاسم رحمت    
 4درگاهلو دشتیسعید      

   4محمد طبرستانی
 4سارا صدر    

 چكیده
میک است که با رسوب پیشررونده های سیستاسکلرومیگزدما یک موسینوزیس نادر پیشرونده پوستی همراه با درگیری

گرردد  بیمراراس ملارته بره اسرکلرومیگزدما ثرهوه برر یابرد و باثرض یر ید  ردس پوسرت مریموسین در پوست تظراهر مری
اسکلتی، ریوی، قللای ثروقی، کلیروی،  -های پوستی و پاراپروتئینمی ثوارض دیگری نیز  امل گوار ی، ثضهنیدرگیری

رماس اسکلرومیگزدما د وار است  در این گزارش مورد، بیمار ملاته بره اسرکلرومیگزدمای و سیستد ثصلای مرکزی دارند  د
هرای  رود  ایرن بیمرار بره دنلاراا درمراساسکلتی معرفری مری - دید همراه با تظاهرات پوستی، گوار ی، کلیوی و ثضهنی

، بیمار بهلاودی IVIGداد  در پی درماس با (، پردنیزولوس و آزاتیوپرین پاسخ IVIGناموفق، به ایمونوگلوبولین داخل وریدی )
و پردنیزولوس در مرحله بهلاودی باقی ماند  نتیجه گرزارش مرورد  IVIGهای قابل توجهی در ثهئد بالینی نشاس داد و با دوره

  تواند یک درماس موثر برای اسکرومیگزدما با د و پردنیزولوس می IVIGحایر این بود که ترکیب 
 

 اسکلرومیگزدما، درماس، درگیری پوستی، ایمونوگلوبولین داخل وریدیواژه های کلیدی: 
 

 مقدمه
اسکلرومیگزدما یک بیماری موسینوزیس پیشرونده 

هررای سیسررتمیک و نررادر اسررت کرره معمرروی بررا درگیررری
پاراپروتئینمی همراه است   یوع این بیماری در مرداس و 
زناس یکساس است  در دنیا در یک گزارش مورد در ساا 

مورد گرزارش از ایرن  050ادثا  د که تا آس ساا  9002
در ایراس چند مورد از این بیمراری بره   (0)بیماری دا تید

صورت گزارش مورد معرفی  ده است ولی آمار دقیقی 
  این بیمراری اولرین برار (9-6)با داز آس در دسترس نمی

توصیف  رده برود کره سر س  Gottronو  Arndtتوسط 
Rongioletti  وRebora ای از آس به ثنرواستعریف دوباره 

یک بیماری با یایعات پاپولر و اسرکلرودرموئید منتشرر، 
( و Ig-λتررر پرراراپروتئینمی گاموپرراتی مونوکلونرراا )برری 

دارای تریادی  امل رسوب موسین دروس درم رتیکویر 
فوقانی و میانی، تولید و تجمع فیلاروبهسرت و فیلارروز در 

ارائره   ناسی در غیاب اختهیت تیروئید،های بافت یافته
تواند یک بیماری مرگلاار اسکلرومیگزدما می  (7،8)دادند

با د  این بیماری برا رسروب بری  از انردازه موسرین در 
  (2) ودمش ص می بافت پیوندی
 ها ممکرن اسرت سراخت کره س و گلیکروزرسوب

 ودر اثض میرد که برک کننرریرا را تحرهاسروگلیکرآمین

 
 :fniksolat@yahoo.com E-mail دانشگاه ثلوم پز کی مازندراس، مرکز تحقیقات ارتوپدی                         :ساری -فاطمه نیک صولت رودپشتیمولف مسئول: 

 ، مرکز تحقیقات ارتوپدی، دانشکده پز کی، دانشگاه ثلوم پز کی مازندراس، ساری، ایراسگروه داخلی ،استادیار  0
 رادیولو ی، مرکز تحقیقات ارتوپدی، دانشکده پز کی، دانشگاه ثلوم پز کی مازندراس، ساری، ایراس ، گروه  استادیار9
 ولو ی، مرکز تحقیقات پوست، دانشکده پز کی، دانشگاه ثلوم پز کی مازندراس، ساری، ایراسدرمات ،گروه  استادیار3
   دانشجوی پز کی، کمیته تحقیقات دانشجویی، دانشکده پز کی، دانشگاه ثلوم پز کی مازندراس، ساری، ایراس4
 : 04/09/0326 تاریخ تصویب :           90/2/0326 جهت اصهحات : تاریخ ارجاع           90/8/0326 تاریخ دریافت 
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 فاطمه نیک صولت رودپشتی و همکاران     

 071    0317، اردیبهشت  061تم، شماره شمجله دانشگاه علوم پزشكي مازندران                                                                     دوره بيست و ه              

 وردـگزارش م

های لیکنوئیدی تشکیل  وند کره موجرب یر ید پاپوا

اسکلرومیگزدما   (00) وند دگی و سفت  دس بافت می

 کننده است که ثلت ناتوانی دریک بیماری مزمن و ناتواس

هرای داخلری اسرت  آس درگیری  ایع سیستمیک ارگاس

  (2)اسکلرومیگزدما نا ناخته باقی مانرده اسرت اتیولو ی

ای برررای کننرردهدر حرراا حایررر، درمرراس کررامه رایرری

 زدماگاسرکلرومیاسکلرومیگزدما وجود ندارد  نادر بودس 

و ثدم وجود مطالعرات برالینی برا حراحری مناسرب بررای 

ای درمررانی بررر اسرراس بیمرراری، منجررر برره ات ررا  زنجیررره

 های چند موردی کوچرکهای غیرمعتلار و گزارشگزارش

اهمیت تش یص و درماس اسکلرومیگزدما   (00) ده است

بررا توجرره برره سرریر پیشرررونده و کشررنده در جلرروگیری از 

با د، از جمله ثوارض نورولو یک ثوارض بیماری می

تواس به ثوارض اثصاب محیطی مثل نوروپاتی حسی می

و حرکتی و ثوارض اثصاب مرکزی مثل از دست دادس 

-وسرتیحافظه، سکته مغزی، تشنج، سرایکوز و سرندرم پ

ثصلای و     ا اره کرد  درماس انت رابی در ایرن گرزارش 

مورد با توجه به گزارش موردهای گذ ته و کارآمدی و 

تحمل خوب آس از حرر  بیمراراس نسرلات بره داروهرای 

 IVIGدیگر و نیز ماهیت غیر ایمونوساپرسریو برودس آس، 

با توجه به همراهی این بیماری با میوزیت  (09-8،04)است

چنین نادر بودس اسکلرومیگزدما که پروتکل هد التهابی و

درمانی خاصی برای درماس این بیمراری وجرود نردارد و 

با رد برر آس  ردید تر بر ملانای گزارش موردی مریبی 

که به معرفی یک مورد اسکلرومیگزدما با میوپاتی که به 

 خوبی به درماس پاسخ داد ب ردازید 
 

 گزارش مورد
ی یررایعات سررابقه سرراله ایرانرری بررا 49یررک زس 

ماکولوپاپولر جنرالیزه، سیستمیک و خارش دار با  رروع 

 های فوقانی قرار دا تندتر در اندامآهسته دا ت که بی 

به  ( بیمار اولین بار یک ساا قلال از مراجعه0 تصویر  ماره)

 روماتولو یست متوجه یایعات  ده و به مت صص پوسرت

از بیوپسی پوست مراجعه نموده بود، در هماس زماس، پس 

گررم میلری 90درماس با قرص رواکوتاس )ایزوترتینروئین( 

 گرم به صورت هفتگریمیلی 95دوبار در روز، متوترکسات 

گررم روزانره برر اسراس تشر یص میلی 0و فولیک اسید 

برای بیمار  روع  د  به دنلااا یک ساا  زدماگاسکلرومی

لتی، اسک -ای از ثهئد ثضهنیدرماس، بیمار از مجموثه

گوار ی و ادراری  کایت دا ت که این ثهئد  رامل: 

ها یا در حین برخاسرتن از یعف در حین بای رفتن از پله

هرا و آرترالژی در کتفروی صندلی، احساس خستگی و 

رگورگیتاسیوس، س تی  ،DIPو  MCP،PIPزانوها و مفاصل

ادرار بود  ثهئرد ترب  در بلع مواد جامد و تکرر و سوزش

 وزس وجود ندا ت یا کاه  

 

 
 یایعات پوستی قلال از درماس :1تصویر شماره 

 

در معاینات بالینی ابتردایی مرا، بیمرار دارای چنردین 

راش ماکولوپاپولر با ارجحیرت در انردام هرای فوقرانی و 

همچنین سطح قدامی قفسه سینه، پشرت گروش و ب ر  

هرای ها برود  در معاینره انردام هرا، در انردامفوقانی کتف

 هرانی وتحتانی مفاصل آرتریت ندا تند و ابداکشن  انهفوقا

محدودیت دا ت که تانردونیت روتراتور کرا  مطرر  

 ررد  در انرردام فوقررانی قرردرت ثضررهنی پروکسرریماا و 

بود ولی در اندام تحتانی، قدرت ثضهنی  5از  5دیستاا 

قدرت ثضرهنی  کاه  یافته بود و 5از  3پروکسیماا به

 رماا بود دیستاا اندام تحتانی ن

 

 آزمایشگاهی بدین گونه بوده است: بررسی های
  ص دررور مشرن یک باند مینرورز پروتئیرروفرالکت
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 درمان موفقيت آميز اسكلروميگزدما
 

 0317، اردیبهشت  061دوره بيست و هشتم، شماره           مجله دانشگاه علوم پزشكي مازندران                                                                  076

اختصاصی  IgEناحیه گاما را نشاس داد  در ایمنوتای ینگ 

 ( <088گیری  د ) محردود نرمراا اندازه IU/ml 61حدود 

آورده  رده اسرت   0سایر آزمایشات در جدوا  رماره 

تمرراا برردخیمی یررا سررندرم پارانئوپهسررتیک، برررای رد اح

ترر آزمایشرگاهی و پراراکلینیکی انجرام های بی بررسی

انرد: اولتراسرونوگرافی  رکد، سرینه و  د که بدین  ر 

تی اسکن اس ایراا  کد، لگن و قفسه سرینه زیربغل، سی

یافته غیرثادی ای نشاس نرداد  نترایج بلرع براریوم، اسرکن 

سرمیر نرمراا برود  بررسری است وانی کرل بردس و پرا  ا

اندوسکوپیک، گاستریت مزمن فعاا، تغییرات جلارانی و 

تشکیل فولیکوا لنفوئید را نشاس داد  در بیوپسری، تسرت 

 مثلارت برود  اکوکراردیوگرافی H-Pyloriسریع اورئاز برای 

 ای در قلب نشاس نداد ناهنجاری
 

 جدوا آزمایشات بیمار:  1جدول شماره 
 

NL Range Range Test 

4/5 – 9/4  4.15 MILL/CU RBC 

09- 4  5.5 THSD/CU WBC 

06- 09  12.0 THSD/CU HGB 

450- 050  229 THSD/CU PLT 

Up to 26 45 mm/1h ESR 
 Negative CRP 

 Negative RF 

 Negative Anti-CCP 

 Negative ANA 

 Negative FANA 

 Negative Wright 

 Negative 2ME 

5/0- 4/0  2.4 miu/ml TSH 

005- 75  87 mg/dl FBS 

99- 80  264 mg/dl Chol 

4/0- 6/0  0.7 mg/dl Cr 

93- 00  13 mg/dl BUN 

38- 9  55 U/L AST 

40- 9  60 U/L ALT 

300- 65  167 U/L ALK 

3/8- 4/6  5.8 g/dl Total Pr 

0/5- 8/3  4.3 g/dl Alb 

5/00- 5/8  9.8 mg/dl Ca 

8/4- 5/9  4.1 mg/dl P 

504- 035  138 mEq/L Na 

5/5- 5/3  4.7 mEq/L K 

980-040  700 U/L LDH 

090-00  1593 mcg/L CPK 

 Negative HBs Ag 

 Negative HCV Ab 
 Negative HIV Ab 

 

هرای پراراکلینیکی برای تش یص بیماری نیرز تسرت

  انجام  د که به این صورت بودند:

س در نتررایج الکترومیرروگرافی: برره دلیررل فیلاریهسرریو

گلوتئوس مدیوس راسرت واسرتوس مردیالیس راسرت و 

بایس س براکیی راست احتماا میوپاتی التهابی مطر   د 

 کردند  MRIکه توصیه به 

MRI  از راس تغییرات سیگنالی کوچکی را نشاس داد

و همچنین افزای  سایز ماهیچه اداکتور ماگنوس سرمت 

 نردتواکه میگردیدچپ در قسمت خلفی راس چپ مشاهده

هرای بیوسری از ثضرله، ارتشرا نا ی از میوزیرت با رد  

ثضرهنی را نشراس های التهابی در فیلارهای کوچک سلوا

همچنین افرزای   مور  و لنفوسیت( ها پلی)لکوسیت داد

های ثضرهنی وجرود دا رت  توده بافت چربی بین ر ته

برره تنهررایی هررای هیسررتوپاتولو یک اگرچرره ایررن ویژگرری

احتمرالی   وند ولی وجرودگرفته می غیراختصاصی در نظر

های بیوپسی و بررسی  ود میوپاتی اتوایمیوس پیشنهاد می

 هیستولو ی یایعات پوستی، نرواحی محردود فیلارروپهزی،

 هرای کره س یر یدتجمع موسین، چین  غیرمعموا ر ته

داد  تش یص قطعری اسرکلرومیگزدما در درم را نشاس می

 ( 9 تصویر  مارهد )دست آمه ها ببراساس این یافته

 

 
 

زمینره میکسروئید  افرزای  فاصرله فیلارهرای کره س  :2تصویر شماره 

 سین  افزای  تعداد فیلاروبهست هابواسطه رسوب مو

 

بعد از تش یص اسکلرومیگزدما، بیمار تحت درماس 

با متوترکسات و رواکوتاس برای مردت یرک سراا قررار 

هرا، هرگونره گرفته بود که به آس پاسخ نداد، در بررسری 

ای از یررک سررندرم پارانئوپهسررتیک را ثهمررت و نشررانه

مورد جستجو قرار دادید و به متعاقب آس هرگونه  انس 

برا  - IVIGبرای وجود بدخیمی را رد کردید برای بیمار 
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 فاطمه نیک صولت رودپشتی و همکاران     

 077    0317، اردیبهشت  061تم، شماره شمجله دانشگاه علوم پزشكي مازندران                                                                     دوره بيست و ه              

 وردـگزارش م

توجه به ثوارض کمتر و موفقیرت مروارد قلالری گرزارش 

 mg/kg/day 400) -تررچنین اثرب شی حوینیهد  ده و

وز متوالی، هرماه(  روع  د، پردنیزولروس برا دوز ر 5در 

50mg/day  نیز برای بیمار  روع  رد و سر س دوز دارو

 هفترره برره ترردریج کرراه  داده  ررد  4پررس از مرردت 

 1mgسه برار در روز و فولیرک اسرید  50mgآزاتیوپرین 

روزانه برای بیمار تجویز  د  ثهیرد بیمرار پرس از یرک 

پیدا کررد  بعرد از درمراس   روع درماس بهلاود نسلایماه از 

به مدت یک ساا، ثهئد بیمار  رامل یرایعات پوسرتی، 

 حورکامرل ازبرین رفرتدیسفا ی و یرعف ثضرهنی بره

درحراا حایرر بیمرار تحرت درمراس   (3تصویر  رماره )

با ررد و ( و سیکلوفسرفاماید مرریlow doseپردنیزولروس )

 ثهئد بیمار در این مدت ثود ندا ته است 

 

 
 

 از بین رفتن یایعات بعد از درماس :3ره تصویر شما

 

 بحث
 ( به ثنواس یک بیماری جداگانرهSMاسکلرومیگزدما )

و درمررانی م صرروص و متفرراوت رویکرررد تش یصرری بررا 

داروهای متنوثی جهت درمراس اسرتفاده   (05،06)با دمی

ئیدها و داروهای  وند مثل دوز بایی کورتیکواسترومی

م تلف سرکوب کننده سیستد ایمنی و  ریمی درمرانی، 

 ، فتوفررورز اکسررتراکورپوراا،UVA1و  PUVAفوترروتراپی 

پهسما فرورز و پرتودرمرانی الکترونری، اینترفرروس آلفرا، 

، بورتزومایررب و پیونررد IVIGرتینوئیرردها، تالیدومایررد، 

در ایرن برین، مکانیسرد   (07)های بنیرادی اتولرو سلوا

نظرها بر این اسرت  وایح نیست ولی ثموماً IVIGدقیق 

،  رامل IVIGکه تاثیرات تعردیل سیسرتد ایمنری توسرط 

واسرطه ههرای در گرردش بربرادیسرازی اترو آنتریخنثی

، بلرو  فعالیرت گیرنرده های آنتی ایدیوتایپبادیآنتی

Fc  آنتی بادی که روی ماکروفا  قرار دارد و جلروگیری

های ها و آنتاگونیستاز فیلاروز با تعدیل تولید سایتوکاین

  (08)سایتوکاین

و پهسرمافورز و جیمز، ملفایس، اسرتروئیدها  دسای

هرای کنند  گزینهنهاد میرا به ثنواس خط اوا درماس پیش

خررط دوم درمرراس  ررامل ایزوترتینرروئین، آسرریترتین، و 

 روند  در خرط سروم کورتیکواستروئیدهای معموا مری

کلرودئوکسرری آدنرروزین، سیکلوفسررفاماید، -9درمرراس از 

سیکلوسررر ورین، متوترکسرررات، تالیدومایرررد و پیونرررد 

های بنیادی اتولرو ، فتوفرورز اکسرتراکورپوراا، سلوا

، ایمونوگلوبررولین داخررل وریرردی b9-روس آلفررااینترفرر

(IVIGپسررورالن برر ) ثررهوه فرررابنف  هA (PUVA و )

  ملفرایس نترایج خروبی را (02،90)برندرادیاسیوس بهره می

دلیرل ه در چندین مورد  دید دا ته، اما استفاده از آس بر

یه موارد نتایج متفراوت سمیت محدود گشته است  در بق

 بوده است  سیکلوس ورین در یک گزارش موردی، امتحراس

کننردگی  د  سیکلوس ورین، با توجه بره آثرار سررکوب

تواند بر تولید لنفروکین و فراکتور ر رد تر ثیر ایمنی، می

حررور مسررتقید، تجمررع توانررد بررهچنررین مرریبگررذارد و هررد

کوب فیلاروبهسررتی و سررنتز گلیکوزآمینوگلیکرراس را سررر

  (90)کند

بررای اولرین برار از ایرن روش در فیزا و همکراراس 

ها بهلاود قابل آس  استفاده کردند SMدرماس بیمار ملاته به 

ای در ویعیت ثملکردی و معاینه پوسرتی خرود مهحظه

  (99)نشاس دادند

را کره تحرت  SMبیمار ملاته به  6 لیسی و همکاراس

های بنیرادی  یمی درمانی با دوز های بای با حفظ سلوا

هرا نتیجره گرفتنرد کره آس  قرار گرفتند، ارزیرابی کردنرد

هرای بنیرادی  یمی درمانی با دوزهای بای همراه با سلوا

بیمرراراس باثررض بهلاررودی حرروینی مرردت  در بسرریاری از

  (93) ودمی

سرراله را گررزارش  66یررک مرررد و همکرراراس  ایرره

 یملارررردا -Gو پرررراراپروتئینیمی  SMانررررد کرررره کرررررده
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 درمان موفقيت آميز اسكلروميگزدما
 

 0317، اردیبهشت  061دوره بيست و هشتم، شماره           مجله دانشگاه علوم پزشكي مازندران                                                                  078

  BEAMتشرررر یص داده  ررررده بررررود و بررررا برنامرررره 

(BCNU,etoposide,cytarabine[Ara-C],and melphalan )

های بنیادی تحت درماس قرار گرفت  بیمار یوند سلواو پ

سراا بعرد از پیونرد  3ماه کامه بهلاود یافت و تا  6بعد از 

 چنراس بررد، ولری هردهنوز در  ررایط بهلارود بره سرر مری

M-spike ود  نویسرندگاس، ایرن پروتکرل را رویت می 

توانرد ها این استراتژی میانت اب کردند، زیرا به نظر آس

بیمرراری در کسررانی کرره فقررط ملفررایس مصررر  از ثررود 

اثر درماس بیماراس ملارته بره   (94)جلوگیری کند کنند،می

SM  باIVIG  در مطالعات اخیر مورد ارزیابی قرار گرفته

ت  این مطالعرات نترایج اولیره درامراتیکی را گرزارش اس

ی دهنرد، برا ایرن وجرود، نیازمنرد درمراس نگهدارنردهمی

با ند  در یک مطالعه چند موردی با مداوم و حوینی می

مش ص  د که درماس موفق اولیره  SMبیمار ملاته به  00

 همراه با نتایج دراماتیک، نیاز به درمراس نگهدارنرده IVIGبا 

توانرد بره مری IVIGی مدت دارد و درماس مکرر با حوین

بیماری پوستی و سایر ثهئد سیستمیک را برای  سرثت،

  (95)دوره حوینی کنترا کند

، بهلارود کامرل را برا مطالعه لو مونیره و همکراراسدر 

تالیدوماید و در فرد دیگری با دگزامتازوس نشراس دادنرد  

بهلارودی کامرل اسرکلرومیگزدما را در و همکاران   کادیل

  (96،97)گزارش کردند IVIGساله با درماس  60یک مرد 

SM ًبا اختهیت سریتمیک چندگانره مثرل  همراه معموی

 درگیری گوار ی، ثصلای، قللای، ثضهنی، کلیروی، ریروی

ها اتفاقراتی را نشراس با د  همه این همراهیو چشمی می

ومیر  وند؛ بنرابراین، تواند منجر به مر دهند که میمی

 در موارد جردی  (97)مداخهت فوری و تهاجمی یزم است

 IVIGهی در استفاده از و غیرقابل درماس، نتایج قابل توج

  (6)دست آمده استهو پیوند اتولو  سلولهای بنیادی ب

رش خرود آوردنرد در گرزارونجیولتی و همکراراس 

با رد ولری ایمن می یک درماس نسلاتاً IVIGکه درماس با 

  (8)های نگهدانده نیاز دارددائمی نیست و به تزریق

برره حررور خرراص برره اسررتفاده از همکرراراس بلرروم و 

بررره ثنرررواس کنتررررا ( IVIG) ایمونوگلوبرررولین وریررردی

بیمار را بره  00 آنها ثهئد بالینی  پرداختند SMبلندمدت 

صورت گذ ته نگر بررسی کردند که نشرانگر درگیرری 

تحرت  IVIGبیمار با  00 نفر از 8بالقوه اثضای بدس بود  

درماس قرار گرفتند و به میزاس کامرل یرا جزئری پاسرخ بره 

 مجمروع دوز، برین) g/kg 9درماس با دوز   درماس دا تند

ر، در هرر بیمرا  ماه آغاز  د 6 برای( روز تقسید  د 9-5

 تزریق دوز نگهدارنده برای حفظ کنتررا بیمراری یرروری

در  IVIGها برر روی مزایرای برالقوه درمراس برا آس  است

استفاده حوینی مدت در چنردین بیمرار، ت کیرد کردنرد  

مراه در ابتردا و  6 این تزریق ها به حرور ماهانره بره مردت

هفته برای دوز نگهدارنده انجام  09 تا 6 س س در فواصل

نه تنها ثامل درمرانی  IVIGها گزارش دادند که آس   د

کارآمد به ثنواس درمراس اولیره اسرت بلکره یرک درمراس 

بررای بسریاری از ایرن بیمراراس  نگهدارنده حوینی مدت

پاسخ دراماتیک دادند  IVIGهمه بیمارانشاس به   با دمی

ها همچنین گرزارش دادنرد آس  و درماس را تحمل کردند

اثررب   نیسرتند و  IVIGبه انردازه های دیگر که درماس

 ها اغلرب از اثررات درمانیشراسهای بالقوه و جدی آسسمیت

  (04)تر استبی 

در مطالعه خود درماس موفق برا ریگی و همکاران  

IVIG  میزاس مورد از اسکلرومیگزدما نشاس دادند   3را در

اسرت  ممکرن IVIGداد کره اس نشاس میبهلاودی در بیمارانش

 IVIGسیر پیشرفت بیماری را کاه  دهد  نترایج، تراثیر 

چنرین بیراس ها هدکند  آسرا بر درگیری پوستی تایید می

 IVIGکنند که بهلاودی ثهئد پوستی با مدت تزریرق می

مرتلاط است  در همه بیماراس، نتایج مفید، حوینی بودند  

د را دا رتند در حرالی کره در دو بیمار رفرع کامرل ثهئر

  (98)چناس یزم بودهد IVIGموارد دیگر، درماس با 

در مطالعه خود، نتیجه گرفتند کره بیدیر و همکاراس 

یک  ، ممکن استSMبرای  IVIGپس از درماس موثر با 

پاسررخ حرروینی مرردت یررا یررک ثررود در پیگیررری بررالینی 

اگرچه، در موردی کره   حوینی مدت وجود دا ته با د

 IVIGاحتری برا  رروع دوبراره ثود دا ت، بیماری بره ر

  (03)کنترا  د
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 فاطمه نیک صولت رودپشتی و همکاران     

 071    0317، اردیبهشت  061تم، شماره شمجله دانشگاه علوم پزشكي مازندران                                                                     دوره بيست و ه              

 وردـگزارش م

، یرررررک بیمرررررار را برررررا افتیمیرررررو و همکررررراراس

اسکلرومیگزدمای  دید همراه با گاموپراتی مونوکلونراا 

ار ری، خرونی و زنجیره یملاردا و تظراهرات پوسرتی، گو

و  IVIG ای موفرق ازهرا تجربرهثصلای معرفی کردند  آس

به ثنواس   تالیدوماید به ثنواس درماس در این بیمار دا تند

پیوسرته در  IVIGدرماس اولیه، یک کارآزمرایی تجربری 

برای بیمار تجویز  د که پرس از آس  g/kg9دوز تجمعی 

در بافرت پوسرت و همچنرین کراه  یر امت پوسرت، 

را  IVIGهرا تزریرق ی قابل توجهی دریافت  د آسبهلاود

مرراه ادامره دادنررد ترا اینکرره  3بره صرورت ماهانرره پرس از 

 درصد نسلات به یر امت 60 درصد تا 49 ی امت پوستی

اولیه کراه  یافرت و پرس از آس بیمرار برا تجرویز ترکیلاری 

 گررممیلی 050 در ابتدا) و تالیدوماید خوراکی IVIGتزریق 

 50 یرل یلاوسرت قابرل پیشرگیری برهدر روز، س س بره دل

در فاز بهلاودی نگهداری  (گرم در روز کاه  یافتمیلی

 د  ایافه  دس تالیدوماید موجب کاه  تکرار درمراس 

ایرن ر یرد منجرر بره   مراه  رد 4از ماهانه به هر  IVIGبا 

 ود که ساا می 9 نگهداری بیمار در زماس بهلاودی برای

نروع   (92)د را قطع کررددر این زماس خود بیمار تالیدومای

درماس و نتیجه درماس در مطالعات انجام  ده به صرورت 

 آورده  ده است  9خهصه و جمع بندی در جدوا  ماره 

در این مطالعه یک بیمار اسکلرومیگزدمای  دید با 

تظاهرات پوستی، گوار ی، ثضهنی اسکلتی معرفی  د 

و  IVIGپاسخ داد و با  IVIGهای به سرثت به تزریقکه 

پردنیزولوس و آزاتیوپرین در فاز بهلاودی نگه دا ته  رد  

 یررک درمرراس  IVIGدر ایررن مطالعرره مشرر ص  ررد کرره 

با رد و یرک پاسرخ موثر برای بیمار اسکلرومیگزدما مری

دهد که با درماس نگهدارنرده دراماتیک اولیه را نشاس می

ار برروده اسررت  در حقیقررت تزریررق ادامرره د IVIGمررنظد 

IVIG  درگیری پوستی و سایر تظاهرات بالینی همرراه را

تواند در فهد و کنترا می کند و کلید مهمی است که می

قابرل در   که در حراا حایرر-توجیه مکانیسد بیماری

و  SMکننرده با رد  اگرر پراتو نز بیمراری یراری -نیست

ی بررای مش ص  رود، اسرتراتژی درمران IVIGمکانیسد 

 این  رایط در آینده بهلاود خواهد یافت 

 
 نوع درماس و نتیجه درماس در مطالعات انجام  ده: 2جدول شماره 

 

 مطالعات نوع درماس نتیجه درماس

ملفررایس نتررایج خرروبی را در چنرردین مررورد  رردید 

دا ته، اما استفاده از آس بدلیل سمیت محردود گشرته 

بهرره گیررری از اسرت  دوز برایی ملفررایس همرراه بررا 

سلولهای بنیادی در بیمراراس ملارته بره میلروم موفقیرت 

 آمیز  بوده است 

 بقیه موارد، نتایج متفاوت و متغیری نشاس داده اند 

 ملفایس، استروئیدها و پهسمافورز

ایزوترتینررروئین، آسررریترتین، و کورتیکواسرررتروئیدهای 

 معموا

کلرودئوکسررررری آدنررررروزین، سیکلوفسرررررفاماید، -9
رین، متوترکسرررات، تالیدومایرررد و پیونرررد سیکلوسررر و

سلولهای بنیرادی اتولرو ، فتوفرورز اکسرتراکورپوراا، 
، ایمونوگلوبررولین داخررل وریرردی b9-اینترفررروس آلفررا

(IVIG  پسررورالن بعررهوه فرررابنف )A (PUVA و )
 رادیاسیوس

Desai  و
James 

آنها بهلاود قابل مهحظره ای در ویرعیت ثملکرردی 

 شاس دادندو معاینه پوستی خود ن
 مشابه بای

Feasel  و

 همکاراس

در بسیاری از بیماراس باثرض بهلارودی حروینی مردت 

  می  ود، گرچه دارای خاصیت درمانی نیست

 یمی درمانی با دوز های بای با حفظ سلوا های 

 بنیادی

Lacy  و

 همکاراس

سراا بعرد  3ماه کامه بهلاود یافرت و ترا  6بیمار بعد از 

 رایط بهلاود بره سرر مری بررد، ولری از پیوند هنوز در 

 رویت می  ود  M-spikeهمچناس 

 ,BEAM (BCNU, etoposideبرنامرررره 

cytarabine [Ara-C], and melphalan و )

 پیوند سلوا های بنیادی

Illa و همکاراس 

 در یک بیمار تالیدوماید بهلاود کامل

 در بیمار دیگر دگزامتازوس

Le Moigne 
 و همکاراس

همررراه بررا نتررایج   IVIGلیرره بررا درمرراس موفررق او
دراماتیک، نیاز به درمراس نگهدارنرده حروینی مردت 

سرطح آنتری بررادی مونوکلونراا توسرط درمرراس  دارد 
IVIG  کراه  نمری یابرد و ثهئرد برالینیSM  در

نهایت ثلی رغد پاسخ هرای دراماتیرک اولیره، ثرود 
می تواند به سررثت،  IVIGمی کند درماس مکرر با 
سرایر ثهئررد سیسرتمیک را برررای  بیمراری پوسررتی و

  دوره حوینی کنترا کند

IVIG 

Karim  و

 همکاراس

 بهلاودی کامل

در موارد جدی و غیرقابل درماس، نتایج قابل تروجهی 

و پیونرد اتولرو  سرلوا هرای  IVIGدر استفاده از 

  بنیادی بدست آمده است

Caudill  و

 همکاران 

ت و بره درماس نسلاتا ایمن می با رد ولری دائمری نیسر

 تزریق های نگهدانده نیاز دارد 
Rongioletti 
 و همکاراس

پاسررخ دراماتیررک دادنررد و  IVIGهمرره بیمرراراس برره 

 درماس را تحمل کردند 

Blum  و

 همکاراس

 دو بیمار رفع کامل ثهئد

 همچناس یزم بودIVIG در موارد دیگر، درماس با 

Righi  و

 همکارن 

، ممکرن SMی بررا IVIGپس از درمراس مروثر برا 

است یرک پاسرخ حروینی مردت یرا یرک ثرود در 

  پیگیرری برالینی حرروینی مردت وجررود دا رته با ررد

اگرچرره، در مرروردی کرره ثررود دا ررت، بیمرراری برره 

 کنترا  د IVIGراحتی با  روع دوباره 

Bidier  و

 همکاراس

 ساا 9 نگهداری بیمار در زماس بهلاودی برای
IVIG و تالیدوماید 

Efthimiou  و

 راسهمکا
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