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  حساسيت به درد نبودبا  احتمالي از نورپاتي ارثي اتونوميك گزارش يك مورد
  
  

  **عبدالحسن كاظمي ،*فاطمه اربابي كلاتي

  
  زاهدانو خدمات بهداشتي درماني دندانپزشكي، دانشگاه علوم پزشكي  يهاي دهان، دانشكدهاستاديار گروه بيماري *

هاي عفوني و گرمسيري، مركز تحقيقات علوم تغذيه، مركز تحقيقات انكولوژي و هماتولوژي و مركز تحقيقات تحقيقات بيماريدانشيار مركز تحقيقات بيوتكنولوژي، مركز  **
  هاي متابوليك دانشگاه علوم پزشكي تبريزاندوكرين و بيماري

  
  

  چكيده
ي گونـه . شودميبخش كه به پنج گروه است، رارت به درد و حنداشتن حساسيت  همراه بانادر  ، ناهنجارينورپاتي ارثي اتونوميك :بيان مساله

حالت ارثي اتوزمال  CIPA. استاين اختلال  يگونهترين شايع،  Congenital insensivity to pain with anhydrosis (CIPA)با عنوان  چهار آن
بـه درد و تغييـرات حرارتـي،    نداشـتن  ، حساسيت عيطبيداشتن غدد  با وجودان عرق زهايي از تب ايديوپاتيك، كاهش ميمغلوب دارد و بيمار دوره

گاز گرفتگي زبان، چشمگير و دهاني شديد ناشي از خود آزاري در اين بيماران  هاينشانه. دهدرا نشان مي ناچيزخود آزاري و عقب ماندگي ذهني 
  .مخاط دهان گزارش شده است ديگرها و لب

دهاني و سوختگي شديد انگشتان هر دو دست كه به علت تمـاس بـا بخـاري ايجـاد      هايماهه داراي زخم 15يك كودك پسر  :گزارش مورد
كه بيمار نسبت به درد و تغييرات حرارتي حساسيت  ،نمود آشكارهاي تخصصي و توجه به جنبه آسيب شناسيهاي بررسي. معاينه شد ،گرديده بود

  .براي وي مطرح گرديد CIPAبه  و احتمال ابتلاندارد 
  بـه درد يـا خـود آزاري بـروز     نداشـتن  حساسيت  يگونهه در دوران كودكي به ، كاتوزمال مغلوب بسيار نادر است ناهنجارييك ،  CIPA :بحث

نقص ژني تيروزين مربوط بـه  . استطبيعي عيني نسبت به درد در افراد داراي سيستم عصبي محيطي و مركزي ندادن پاسخ  يگونهكند و به مي
مادزادي به نداشتن جهش در اين ژن با حساسيت . ايي تيروزين كنيازنوروتروفيك  در اين بيماران شناسايي شده استاسيتوز غش يژن كد كننده

نيمـي از  بيشـتر از  . خودآزاري، عقب ماندگي ذهني و سرطان همراه اسـت ، ) Anhydrosis(تب در هواي گرم به علت ناتواني در عرق كردن درد، 
  .ميرند از سن سه سالگي مي پيشبيماران 

هاي قدامي مي تواند در تشخيص زودهنگـام بيمـاري كمـك    علايم دهاني همراه با اين سندرم مانند آسيب زبان و فقدان دندان :نتيجه گيري
  .كننده باشد

  )CIPA(نوروپاتي ارثي اتونوميك  دهاني،زخم به درد،نداشتن حساسيت  :واژگان كليدي
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  درآمد
 نـادر بـه   ناهنجـاري يـك   ،نوروپاتي ارثي اتونوميك حسـي 

. )2و  1(اسـت  به درد و تغييـرات حرارتـي   نداشتن حساسيت  يگونه
، هابهضربه واكنش نداشتن ژنتيكي با  ناهنجاريافراد مبتلا به اين 

. )4 و 3( گردندخود آزاري شناسايي ميلاً و احتمانداشتن  درد احساس
كـه باعـث   ، )6 و 5(هسـتند   TrkAاين بيماران داراي جهـش در ژن  

سيستم عصبي آنان در دوران شكل گيري جنينـي بـه   ندادن پاسخ 
گشته و  TrkAرسپتورهاي محصول ژن راه ها از رشد نورونعامل 

رخ نـداده  تكامل طبيعي سيسـتم عصـبي   و گسترش به اين جهت 
احساس همچون در افراد مبتلا  هاناهنجارياين پيامد  .)8 و 7( است
دهـان،   يو حفـره  درد در بازوهـا، پاهـا  بي هاي ، زخمنداشتن درد

Anhidrosis  ،هـاي  و ناتواني مغزي، عفونـت و زخـم   هاناهنجاري
و تئوميليت هاي مزمن استخواني، مفاصل، اس ـها، دهان، عفونتلب

ايـت بـه   كـه ممكـن اسـت در نه   بوده، مفاصل از فرم خارج شدن 
بــر  ناهنجــاريايــن . )10 و 9(بينجامــد ) Amputation( آمپوتاســيون

هايي كـه  نورون يگونهبيماري و  هاينشانهتوارث،  يگونهمبناي 
بـا  كه  چهار آن يگونه. گرددميبخش گروه  پنجگردد به مبتلا مي
ــوان ــي عن ــدم ترشــح عــرق  عــدم حساس ــا ع ــراه ب ــه درد هم    ت ب

)Congenial insensitivity to pain with anhydrosis (CIPA) ( ناميده
كه علت آن نقـص   ،است ناهنجارياين  يگونهترين شود شايعمي

  . )9(است ژنومي در تيروزين كيناز 
CIPA بيمـار   ورسـد  اتوزمال مغلوب به ارث مـي ي ه گونهب

بـا وجـود   قابل توضيح و كاهش ميزان عـرق  هايي از تب غير دوره

بـه درد و تغييـرات   نداشـتن  ، حساسـيت  طبيعـي داشتن غدد عرق 
   .است ناچيزمبتلا به عقب ماندگي  و را تجربهخود آزاري  و حرارتي
دهاني شديد ناشي از خـود آزاري در ايـن بيمـاران گـاز      هاينشانه

هـاي  شـانه ن معمولا. استمخاط دهان  ديگرها و رفتگي زبان، لب
  پژوهش . )10 و 4( وجود دارد اهنجاريـنن ـمراه ايـمي هـكداني ـدن

  .پردازدمي ناهنجاريبه معرفي يك مورد از ابتلا به اين كنوني 
  

  گزارش مورد
هـاي  با شـكايت از زخـم  ) پسر(ماهه  15كودك  پدر و مادر

 يهـاي دهـان دانشـكده   بيمـاري  درمانگـاه دهاني فرزند خـود بـه   
ي بر پايـه . دانشگاه علوم پزشكي تبريز مراجعه كردند ،دندانپزشكي

هاي دهاني عود دچار زخم پيشماه  چهارآنها كودكشان از سخنان 
  مـاه طـول    يـك هـا  بهبودي اين زخـم  يكه دوره ،كننده شده بود

پـدر و مـادر   همچنـين  . يافـت كشيد و سپس با اسكار بهبود ميمي
دشان خود به خود لق شده و هاي فرزنكه دندان ،نمودندبيان بيمار 

پيشين ي هادنداننبود باليني  يدر معاينه. آمدميبيرون از دهانش 
در سانتي متر مربـع   1×1 هايي به ابعادزخم همچنين. بودچشمگير 

متـر مربـع در سـطح    سـانتي  5/0×1 زخم ديگري به ابعاد و هاگونه
سـوختگي  دهاني ي بيرون در معاينه. لترال زبان بيمار وجود داشت

شديد انگشتان هر دو دست كه به علت تمـاس بـا بخـاري ايجـاد     
  ).1ي هانگاره( مشاهده شدگرديده بود 

بيوپسي بـه عمـل آمـده از زخـم     در گزارش آسيب شناسي 
همچنين يكي از . زخم غير اختصاصي گزارش شده بود تنهادهاني 
  وي به پدر و مادر كودك كه توسط  يشدهبيرون آورده هاي دندان

 
  
  
  
  
  
  
  

  
  
  
  
  
  
  

  

  
  
  
  
  
  

رسوختگي انگشتان بيمار به علت تماس با بخا ب  1ي نگاره                   هاي گونه و زبان بيمارزخم  الف 1ي نگاره

 ب الف
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آسـيب شـناس فرسـتاده    آورده شده بود نيز جهت بررسي  درمانگاه
مبني بر وجـود بيمـاري   ضايعه آسيب شناختي كه التهاب يا  ،گرديد
اي بررسـي  بيمـار از لحـاظ نـوتروپني دوره    .ال گزارش نشدپريودنت
 .اي مشكل خاصي را نشـان نـداد  خوني دورههاي د و آزمايشگردي

 تـر مشـخص  كامـل ي پيشـينه هاي بيشتر و گرفتن پس از بررسي
و ندارد كه بيمار نسبت به درد و تغييرات حرارتي حساسيت  ،گرديد

 اعصـاب  مغـز و و مشـاوره بـا متخصـص    بررسـي مقـالات   پس از 
 گرديـد و بيمـار جهـت   بـراي وي مطـرح    CIPAاحتمال ابـتلا بـه   

  و اعـــصاب كـــودكان  ه متخصــص مغــزـهــاي بيشــتر بــبررســي
خـانوادگي،  مسايل  ارجـاع گـرديد، كـه متاسفانه به دليل دوري راه

 پـدر و مـادر بيمـار همكــاري مناسـبي نداشـتند و امكـان ارزيــابي      
  اعصـاب كودكـان فـراهم     توسط متخصـص مغـز و   حضوري بيمار

و نتـايج آزمـايش خـون     ي پيشـينه نشد و مشاوره با ايشان بر پايه
  .انجام گرفت

  
  بحث

CIPA   ايــن . نــادر اسـت اتوزمــال مغلـوب   ناهنجـاري يـك
به درد يا نداشتن حساسيت  يگونهدر دوران كودكي به ناهنجاري 

و عينـي  نـدادن  فقدان پاسـخ  ي گونهكند و به خود آزاري بروز مي
كـه سيسـتم عصـبي     ،غير عينـي نسـبت بـه درد در فـردي اسـت     

  . )10و  9(د دارطبيعي محيطي و مركزي 
كـه   ،نقص ژنومي كشف شده نقص ژن تيروزين كنياز است
 .كنـد رسپتور غشايي تيروزين كنياز نوروتروفيك را كـد دهـي مـي   

تـب در   حساسيت مادر زادي بـه درد، نداشتن  ن باجهش در اين ژ
ــه   ــرم ب ــواي گ ــردن،  ه ــرق ك ــاتواني در ع ــت ن ــود آزاريعل    ،خ

نيمـي از  بيشـتر از  . عقب ماندگي ذهنـي و سـرطان همـراه اسـت    
بيمـاران مبـتلا بـه ايـن     . ميرنداز سن سه سالگي مي پيشبيماران 

 يگونـه كـه بـه    ،رسـانند هايي به خود آسيب مـي از راه ناهنجاري
 رات ايـن ترين تظاهمهم. )9(د گردطبيعي احساس درد مانع آنها مي

درد به بازوهـا، پاهـا و   بي هاي حس درد، آسيب نداشتن ناهنجاري

نيـز قابـل    بررسـي كنـوني  هاي دهاني است كه در بيمار ساختمان
ايجاد تـب در آب و هـواي    ناهنجاريعوارض اين  ديگر. بود ديدن

 عرق كـردن، عقـب مانـدگي ذهنـي،    در تواني ناگرم به علت عدم 
هـاي مـزمن   اسـتخوان، عفونـت   اسكار و عفونت زبان، شكسـتگي 

ترين تظـاهر ايـن   معمولترين و شايع. )1(است استخوان و مفاصل 
 يضـربه كـه ناشـي از    ،زخم سطح ونترال زبـان اسـت   ناهنجاري

كـه   بودهبيمار  يشير خوردن و تغذيه در هنگامهاي منديبل دندان
. است شيريهاي به علت تحريك دندان Riga-fedeهمانند آسيب 

   زبـان يكـي از   مهـار نشـدني  ع گاز گـرفتن تكـرار شـونده و    در واق
ــوده تشــخيص مهــم هــاي نشــانه ــده يهمــهو در ب    بيمــاران دي

  . )10و  3(د شومي
هاي متعدد ناشي از لق كردن آنها به علـت خـود   دندان نبود

بـا   ناهنجـاري ايـن  . از نيمي از بيماران وجـود دارد  ترآزاري در بيش
از دسـت دادن پاپيلاهـاي زبـان و     نقص چشايي همراه نيست امـا 

. )9و  1( گـردد تشكيل اسكار باعث كاهش ثانويه حس چشـايي مـي  
 ،در اين گزارش اسـت  بررسيدر مورد بيمار مورد ي چشمگير نكته

هـاي  بـه درد و محـرك  نداشـتن  حساسـيت  با وجود كه اين بيمار 
از  يـك كه هيچ  بوداز ميان نرفته حرارتي توانايي عرق كردن وي 

بـه   و احتمال دارد ايـن بيمـار  ديده نشده چنين چيزي  CIPAاع انو
كه ايـن مسـاله نيازمنـد     ،مبتلا باشد CIPAاي از نا شناخته يگونه

  .هاي بيشتر استبررسي
  

  نتيجه گيري
  علايم دهاني همراه بـا ايـن سـندرم ماننـد آسـيب زبـان و       

ــدان ــدامي مــيفقــدان دن ــد در تشــخيص زودهنگــام هــاي ق   توان
ــه   كمــك كننــده باشــد،بيمــاري    اگرچــه ايــن بيمــاران نســبت ب

ــيت  ــماري از  درد حساسـ ــي شـ ــد ولـ ــاران ندارنـ ــي بيمـ   در طـ
ــه ــاس پروس ــي احس ــاي  جراح ــابراين   ه ــد بن ــايندي دارن   ناخوش

  انجـــام بـــي حســـي مناســـب قبـــل از كارهـــاي دندانپزشـــكي 
  .آوردشرايط مناسبي جهت انجام درمان را فراهم مي
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ي سن تقويمي، سن دندان و سـن اسـتخواني   رابطه "تحت عنوان ) 1388بهار ( 22دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشكي شيراز شماره 
  :گرددبه صورت زير تصحيح مي "ساله 13تا  7در كودكان 

  )نويسنده اول(مجيد وفايي 
  ) نويسنده مسول(زهره هدايتي 
  سميه حيدري

 


