
نیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرم

Crouzon syndrome with acanthosis nigricans

درخاصیهاياستخوانزودهنگاماتصالباکهاستاختلالینیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرم
نیگریکانسآکانتوزیسنامبهپوستیاختلالیکورشددورانطی) craniosynostosis(جمجمه

)acanthosis nigricans (شودمیمشخص.

Crouzon(کروزونسندرمنامبهدیگرياختلالمشابهنیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرمعلائم

syndrome (این. شودمیمشاهدهجمجمههاياستخوانزودهنگاماتصالها،آندويهردرکهباشدمی
:باشدمیزیرمواردشاملاختلالدواینعلائمسایر. شودمیصورتوسرطبیعیشکلتغییرباعثعارضه،

هاچشمبینزیادفاصله-

چشمهايحفرهبودنعمقکماثردربرآمدهچشمان-

)strabismus-استرابیسموس(هاچشمانحراف-

midface(میانهدرفرورفتگیباهمراهصافهايصورتو) beaked nose(عقابینوكوکوچکبینی-

hypoplasia(

،)cleft palate(کامشکافتوانمیاست،شایعکمتراختلالاتاینازیکهردرکهعلائمیسایراز-
. بردنامراناشنوایییاودندانیاختلالات

هوشیبهرهداراينیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرمیاوکروزونسندرمبهمبتلایانمعمولا-
.هستندطبیعی

جملهازمتعدديهايویژگیباکروزونسندرمازنیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرمتشخیص
نرموتیرهضخیم،باعثکهاستپوستیاختلالیکنیگریکانسآکانتوزیس. شودمیانجامپوستی،اختلالات

بهمبتلاافراداستممکنهمچنین. شودمیبغلزیروگردنمثلبدنهايچروكوچیندرپوستشدن



شدنرنگکموصافمانندشوند،پوستیاختلالاتسایردچارنیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرم
موردجراحیاعمالاثردرمعمولااسکارهااین. پوستيتیرهوضخیمهايبخشدر) scar-اسکار(زخمجاي
. شوندمیایجادمبتلا،افراددرنیاز

کاملایاو) choanal stenosis(تنگوباریکبینیمجرايدوهریاویکمبتلا،دافرابعضیدراین،برعلاوه
ممکنهمچنین. شودتنفسشدندشوارباعثتواندمیعارضهاینکهاندشده) choanal atresia(مسدود

وبینیمجراياختلالات. گرددمشاهدهنیز) hydrocephalus-هیدروسفالی(مغزدرمایعتجمعاست،
نیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرمدرکهعلائمیاز. استنادرکروزون،سندرومدرهیدروسفالی

ناهنجاري،)vertebrae(فقراتستونهاياستخواندرنامحسوستغییراتتوانمیباشند،میشایعکمتر
.بردنامراcementomasنامبهفکدرسرطانیغیرزوائدوانگشتاناستخوانهاي

شیوع

مبتلاآنبهنفریکمیلیون،یکهرازواستنادراختلالیکنیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرم
.استمردانبرابردوزناندراختلالاینشیوعمیزاننامشخصیدلایلبه. باشدمی

ژنتیکیتغییرات

دستورژناین. شودمینیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرمایجادباعثFGFR3ژندرجهش
موثرژنتیکیتغییر. داردنقشهابافتسایرواستخواننگهداريورشددرکهکندمیصادرراپروتئینیساخت

جمجمههاياستخوانطبیعیدرشدراختلالوFGFR3پروتئینحدازبیشفعالیتباعثاختلالایندر
کروزونسندرمعلائمایجادباعثتغییراتاین. دهدمیقرارتاثیرتحتراپوستهايدانهرنگهمچنینوشده

.شودمینیگریکانسآکانتوزیسباهمراه

بیماريوراثت



وراثتی،الگويایندر. استغالباتوزومالوراثتیالگويداراينیگریکانسآکانتوزیسباهمراهکروزونسندرم
.استکافیبیماريایجادبرايسلولهردریافتهتغییرژنازنسخهیک

جهشاثردراختلالاینبروزهمچنین. بردمیارثبهمبتلاوالدیکازراجهشمبتلافردمواردبعضیدر
میمشاهدهبیماري،بهابتلاخانوادگیسابقهفاقدافراددرموارداینکهاستترشایع،)de novo(جدیدهاي
.شود

بیماريدیگرهاينام

-CAN

-Crouzonodermoskeletal syndrome
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