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  چكيده
ست كه بيمار داراي پوسـت ضـخيم و تـرك خـورده در              جنين دلقكي شديدترين شكل ايكتيوز مادرزادي ا      

  . تولد است000/300 در 1ميزان بروز بيماري . تمام بدن است
هـاي   سـونوگرافي  در .باشـد  هفته مـي  30 حاملگي سن آب و كيسه پارگي شكايت با ساله 31 خانمي مادر

بـا چهـره    نـوزاد  كـرده و بيمار به طور طبيعـي زايمـان    هيچ مورد غير طبيعي گزارش نشده و    انجام يافته 
 . دلقكي متولد شده استكاملاً

 سـاعت   24در نهايت، نـوزاد بعـد از دو روز بـا رضـايت والـدين از بيمارسـتان مـرخص شـد و پـس از                           
  .درگذشت

  
 جنين دلقكي، ايكتيوز، ايران :هاي كليدي واژه

  1391 ماه دي:  پذيرش مقاله-  1391 ماه مهر:  دريافت مقاله-
  

  ∗مقدمه
 اولين مـورد  Oliver hart ،1750ل در سا
از پوسـت    را گزارش داد كه بيمـار      جنين دلقكي 

. برد ميرنج   در تمام بدن،   ضخيم و ترك خورده   
كـه در آن     اين بيماري يك اختلال كـشنده اسـت       

 در  .)2و1( ميـرد  مـي نوزاد چند روز بعد از تولد       
تواننـد   مـي موارد خيلي نادر، برخي از نـوزادان        

ــا ســال   ــاه ي ــد م ــدچن ــده بمانن ــوز.)3( زن   ايكتي
)Ichthyosis(        در بدو تولد با پوسـت بـه شـدت

ضخيم و پوسته پوسته شده در كل بـدن ظـاهر           
. ظــاهر صــورت غيــر طبيعــي اســت . شــود مــي

 ك پل ـ يرون زدگ ـ ي ـا ب ي) Ectropion (ونيتروپكا
ــي بيامــل قــسمت خــارجك، عــدم تيفوقــان  و ين

رون و بـسته  ي ـها به طـرف ب   دن لب يگوش، چرخ 
ــشدن د ــان، نــ ــتيك هــ ــشتان هيپوپلاســ  انگــ

)Hypoplasia#   ا و  ه  ن، فقدان ناخ  )كوچك شده

                                                 
  ، ايرانزابل، زابل دانشكده پرستاري و مامايي، دانشگاه علوم پزشكي ماماييمربي گروه آموزشي  *

  ، ايرانزابل، زابل، دانشگاه پزشكيمدا دانشكده مامايي گروه آموزشي استاديار **
  ، ايرانزابل، زابلدانشكده پرستاري و مامايي، دانشگاه علوم پزشكي مربي گروه آموزشي پرستاري مديريت  ***

ن ي ا ياه  هگر نشان ي از د  محدوديت تحرك مفاصل  
اين كودكـان در معـرض      . )5و2،4(  است يماريب

افزايش دمـاي    ،خطرهاي جدي كاهش دماي بدن    
كـاهش  بدن، كاهش آب بدن، ديسترس تنفسي و        

 سـديم، ، سوء تغذيه، كاهش ميـزان       ميزان تنفس 
جنــين  .)6و2( هــستند تــشنج و عفونــت پوســت

يك ويژگي اتوزومال مغلوب ارثي است و        دلقكي
قبـل از   ) Epiderm (اختلال در عملكـرد اپيـدرم     

 يـك   ايـن بيمـاري   ). 8و1،3،7 (شود ميتولد آغاز   
اختلال شديد كراتينيزه شـدن پوسـت اسـت كـه          

ــي ABCA12 ژن جهــش در ناشــي از  باشــد م
ــراي   ABCA12ژن ). 7-9و2( ــزار لازم بــ ابــ

ساخت پروتئين ضـروري بـراي تكامـل طبيعـي          
اين پروتئين  . كند ميهاي پوستي را فراهم      سلول

تـرين لايـه پوسـت     در انتقال چربـي در خـارجي    
موجــب توليــد نــسخه كوچــك غيــر طبيعــي در  

 كه به موجـب آن پـروتئين بـه          شود  ميپروتئين  
فقـدان  . ها را انتقال دهـد     تواند چربي  ميدرستي ن 

 73-77 ،1391) ويژه نامه(، 5 شماره ،18دوره ) حيات(مجله دانشكده پرستاري و مامايي دانشگاه علوم پزشكي تهران 
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  همكاران و شهربانو صالحين                                                                                                                                يك مورد جنين دلقكيگزارش
 

  ٧٤

 باعـث عـدم تكامـل       ABCA12لكرد پروتئين   عم
 طبيعي اپيدرم شده در نتيجـه پوسـتي خـشك و          

ــوزيس ــازك در ايكتيـ ــي ) Ichthyosis (نـ دلقكـ
تـست حامـل بـراي اقـوام در         . شـود  مـي نمايان  

 اي دوران بـارداري   ه ـ  شمعرض خطـر و آزمـاي     
 در ، در معـرض خطـر هـستند     براي افـرادي كـه    

، TGM1پذير است كه جهش در       صورتي امكان 
ALOXE3 ،ALOX12B ،ABCA12)  يـــــــا
NIPAL4 (      باشـد در يك خانواده شناخته شده .
 قبل از تولد ممكـن اسـت از طريـق           هاي  آزمايش

اي دوران بارداري بـراي حـاملگي در        ه  شآزماي
  .)9( پـذير باشـد    حـدودي امكـان    تا معرض خطر 

  :هاي ديگر جنين دلقكي عبارتند از نام
- Fetal Ichthyosis 
- Ichthyosis Intrauterina Keratosis diffusa 
fetalis 
- Congenital diffuse maligna Keratoma 
Malignant keratoma 
- Alligator baby  .)310و(  

 زرهي پوشش يك در تولد زمان در نوزاد
 از كـه  اسـت  سـخت محـصور   هايپركراتوتيـك 

 و اي به قهوه مايل زرد ضخيم و بزرگ صفحات
. )11و9(ت اس ـ شـده  تـشكيل  چـسبنده  شدت به

 غيرقابـل  و سـخت  قالـب  در ايـن  تولـد  از پـس 
 هـاي  و شـكاف  شـود  مـي  ايجـاد  شكاف انعطاف
 برجـا  يابـد،  مـي  امتـداد  درم تـا  كـه  قرمـز  عميق
. گـردد  مـي  ها دلقك شبيه پوست نماي ماند و مي
 باشـند،  ميكروسـفال  ممكـن اسـت   نـوزادان  اين
 ورم و داشـته باشـند   برگـشته  هاي لب و ها پلك

هاي  سوراخ. باشد داشته وجود ها نآ در ملتحمه
رفتـه   تحليل و ابتدايي نيز بيني و خارجي گوش

م در نـوزاد معرفـي      مجموعه اين علاي ـ  . )7( است
  .شده وجود داشت

بـوده و   حركـات محـدود   نـوزادان  اين در
انبـساط   نارسايي تنفـسي بـه دنبـال محـدوديت    

اي اســكلتي رخ هــ يو بــد شــكل صــدري قفــسه
 كــاهش موجــب اي مــشكلات تغذيــه. دهــد مــي

 و شـود  مـي  نارسايي كليوي و آبي كم قندخون،
 شـايع ديـده   طـور  بـه  عفونـت  و دمـا  ناپايداري

  .)8( شود مي
اين بيماري با تولد نـوزاد زودرس همـراه         
است و اغلب منجر به مرگ در روز اول يا چنـد            

از  هفته اول زندگي بـه علـت عـوارض نـوزادي،          
  .)3(شود  ميعفونت خون  دست دادن مايع و

جـا   به علت نادر بودن اين بيماري در ايـن        
  .كنيم معرفي مييك مورد از اين اختلال را 

  معرفي بيمار
حـاملگي   با كه است ساله 31 خانمي مادر

 بـا صـبح   6:30 سـاعت  3/7/90در تـاريخ   سوم
 آغاز و ساعت قبل 5 از آب كيسه پارگي شكايت

بيمارســتان  زايــشگاه بــه زايمــاني دردهــاي
 سـن  .بـود  كـرده   زابـل مراجعـه  اميرالمـؤمنين 

 30 قاعدگي آخرين روز براساس اولين حاملگي
 30و براسـاس سـونوگرافي نيـز     روز 1 و هفته
ــه ــين 1 و هفت ــود روز تخم  در. زده شــده ب

 28: سن حاملگي در يافتهاي انجام   ه  يسونوگراف
  روز هيچ مورد غير طبيعـي 2هفته و  28هفته و 

 تـاريخ  12:20بيمـار سـاعت     . گزارش نشده بود  
نوزاد دختر  .  به طور طبيعي زايمان كرد     3/7/90

متـر و     سـانتي  44 گـرم، قـد      2100زنده بـا وزن     
 دلقكـي   متر بـا چهـره كـاملاً        سانتي 29دور سر   
والدين اين نوزاد نـسبت دور فـاميلي        . متولد شد 

  .دارند فرزند زنده سالم 2ها  آن. دارند
در معاينه نوزاد توسط متخـصص اطفـال،       

، عرضـي  عميـق  هـاي  شـكاف   بـا ضخيم پوست
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 1391) ويژه نامه( ،5 شماره ،18دوره                                                                             ) حيات(مجله دانشكده پرستاري و مامايي دانشگاه علوم پزشكي تهران 

  

  ٧٥

) Hyper Keratinization (هيپركراتينيزاسيون
 منتـــشر و ســـيانوز) شـــاخي شـــدن پوســـت(
)Syanosis #        كبود شدن پوست در اثـر كمبـود

گيـري   ها پهن و عدم شكل     فونتانل. بود )اكسيژن
نوزاد كاهش  . ها وجود داشت   لاله گوش و چشم   

ه و  تعداد ضربان قلب، كاهش تعداد تـنفس و نال ـ        

هـاي ويـژه     او در بخش مراقبت   . گرانتينگ داشت 
ســـاير  بيوتيـــك و نـــوزادان بـــستري و آنتـــي

 در نهايـت،   .دارنـده شـروع شـد      اي نگـه  ه  ندرما
ــدين از    ــا رضــايت وال ــد از دو روز ب ــوزاد بع ن

 ســاعت 24بيمارســتان مــرخص شــد و پــس از 
  .)1شكل شماره  (درگذشت

  
  يپوست عميق هاي شكاف با دختر نوزاد -1شكل 

  
  
  
  
  
  
  

  بحث
اي داراي  ه ـ  هايي در مورد خانواد   ه  شگزار

 منتـشر  يك يا چند فرزند مبتلا به جنـين دلقكـي         
 گزارشي از لهستان وجـود دارد كـه         .شده است 

 هفتـه از    37نوزاد پـسر زنـده بـا سـن حـاملگي            
 گـرم متولـد شـد و    2900زن بارداري سوم با و 

م جنين دلقكـي در هنگـام تولـد وجـود          تمام علاي 
هاي ويـژه لازم شـد و تـا زمـان            مراقبت. داشت

  .)12(  ماهه بود6گزارش نوزاد 
دو مورد گزارش شد كه يـك       نيز  از مشهد   

 2000 هفته با وزن     32مورد آن يك نوزاد دختر      
والدين نوزاد خويـشاوند    . گرم، نارس متولد شد   

م بيمــاري جنــين يــ بودنــد و نــوزاد علا1درجــه 
.  فوت كـرد  روز بعد از تولد3را داشت و  دلقكي

 گـرم   2300در مورد دوم نوزاد دختـر بـا وزن          
م بيماري جنـين    ي كه اين نوزاد نيز علا     دش متولد
  .)13( را داشت دلقكي

وسـيله  ه  ب ـ امروزه تشخيص جنـين دلقكـي     
 بـارداري  24برداري از پوست قبل از هفتـه    نمونه
 امــا ايــن روش فقــط در ،توانــد انجــام شــود مــي

نوزاد مبتلا بـه جنـين      ايي با سابقه تولد     ه  هخانواد
اولتراسـونوگرافي بـراي     .شـود  مـي دلقكي، انجام   
امـا بـه علـت       تواند مفيـد باشـد،     ميبعضي موارد   

در وســط ) fenotip (رشــد ديــر هنگــام فنوتيــپ
 بارداري و نادر بودن بيماري خيلي سخت اسـت        

اش   پيش آگهـي   ، مراقبت شديد و درمان    اخيراً. )3(
ميــر  رگ واگــر چــه مــ. را بهبــود بخــشيده اســت

همچنان بالا است و اميدي به زنده مانـدن قطعـي           
اولين اقدام تشخيص زود هنگام     . )4(وجود ندارد   

 وسـيله سـونوگرافي،   ه  ب ـ. در طول حاملگي اسـت    
 بـارداري   17كشف مشخصه فرم دهان در هفتـه        

ديگـر   .كننـده باشـد    توانـد در تـشخيص كمـك       مي
توانـد بـه شـناخت زود هنگـام          ميايي كه   ه  هنشان
ــ ــتلال در   كم ــن اخ ــق از اي ــه دقي ــد تاريخچ ك كن
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  ٧٦

رابطه خويـشاوندي بـين      ،)خويشاوندان(خانواده  
ديگــر اخــتلالات پوســتي در ســاير     والــدين و

 بيوپـسي  از قبـل  تـشخيص . )13( فرزنـدان اسـت  
 امتحـان  و  حاملگي23تا19بين هفته  جنين پوست

 از آمـده  دسـت  هـاي بـه   سـلول  از ميكروسكوپي
 حـاملگي صـورت   17 هفتـه  در آمنيوتيـك  مـايع 
 و گـرم  محـيط  در بايـد  نـوزاد . )14( گيـرد  مـي 

تـنفس   تعـداد  دما، گيرد و قرار انكوباتور مرطوب
جهت نوزاد هيدراتاسيون  و كنترل قلب ضربان و

 مـشكل بـوده   محيطي رگ  گرفتن.)6( انجام شود
 نيـاز  مـورد  اسـت  ممكـن  نـافي  كـاتتر  گذاشتن و

 دنكـر  حمـام  نوبـت  2 روزانـه  نوزاد  براي.باشد
 سـالين  كمپـرس  از. )10( گرفته شود نظر در بايد

 و پوسـت  نرم شـدن  براي ملايم ايه هكنند نرم و
 اخـتلالات آب  .گردد استفاده دسكواميشن تسريع

كـاهش آب بـدن    خطر و است شايع الكتروليت و
 بايـد  محـيط . دارد ناشي از كمبود سـديم وجـود  

 و جلـوگيري شـود   عفونـت  از تـا  باشـد  اسـتريل 
 .باشد مي ضروري نيز پوست از كررم هاي كشت

  ).10و6( شود انجام ژنتيك نيز بايد مشاوره
  

  تشكر و قدرداني
ــن ــاري    در اي ــه از همك ــت ك ــا لازم اس ج

انــدركاران بيمارســتان   متخصــصان و دســت 
شهرستان زابل كمال تشكر را     ) ع(اميرالمؤمنين  
  .داشته باشيم
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The harlequin fetus is the most severe type of congenital ichtyosis in 
which fetus suffers from chapped thick skin, abnormal face 
appearance, increased or decreased body temperature, respiratory 
distress, malnutrition, decreased sodium level, convulsion and 
infection. It happens once every 300 000 births in both genders. 
Premature birth and death are among consequences of this disorder. 
The woman was 31 years old. No abnormalities were reported in 
sonography. The fetus was delivered via normal vaginal delivery. The 
infant had a harlequin face appearance. The infant was discharged with 
consent of the parents after two days and passed away 24 hours after 
discharge. 
 
Key words: Harlequm fetus, Ichtyosis 
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