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  چكيده
مختلف شامل ميکزوما در  غالب است که با تومورهاي لوزوماتا يک سندرم )Carney Complex(سندرم كارني 

. شود و تاکنون در ايران گزارش نشده است  لنتيگو مشخص ميهاي ه تومورهاي اندوکرين و ضايعاوت،هاي متف محل
در معاينه با توجه .  مراجعه کرده بود،است که با علايم درد پهلواي   ساله۲۷ زنشود،  كه دراين مقاله معرفي مي يبيمار

مربوط هاي  آزمايش  سندرم کوشينگ مطرح شد و با،اي، هيپرپيگمانتاسيون و هيپرتانسيون  تنه چاقي،م هيرسوتيسميبه علا
 MRI در. در بيمار وجود داشتميکزوم دهليزي دو   دوبار جراحي قلب در دوران کودکي به علتي  سابقه. گرديدتأييد

 ابتدا، لاپاراسکوپيک آدرنالکتومي .شد  آدنوم آدرنال راست مشاهده، آدرنالاسكن تي سيهيپوفيز، ميکروآدنوما و در 
 بنا بر اين، چنان فعال بود رفت، بيماري پس از جراحي هم  ميطور که انتظار همان. انجام شدبراي بيمار راست 

در هيپرپلازي  با آدنوم ت،پاتولوژي آدرنال راسدر . شدآدرنالکتومي سمت مقابل هم انجام و سندرم کوشينگ برطرف 
 به اين ترتيب تشخيص سندرم کارني با سندرم كوشينگ ناشي از .درنال چپ هيپرپلازي گزارش شدآ در واطراف آن 
 با  از سندرم است چرا كه هيپرپلازي آدرنال دو طرفهجديد يك تظاهرمورد، اين .  شدتأييد آدرنال ي  طرفهدوهيپرپلازي 

با همراه  ،سندرم کارنيبيمار مذكور، در . ف شدسندرم كش  اتفاقي همراهي آدنوم هيپوفيز و آدرنال به صورت دو يافته
 عنوانبه  عملکردبدون   آدنوم آدرنال مقابل و ميکروآدنوم هيپوفيز، آدرنالي  طرفه دوسندرم كوشينگ ناشي از هيپرپلازي

  .گزارش شد كه تظاهر جديدي از اين سندرم است Incidentaloma)(  تصادفيهاي يافته
  

   کارني، ميکزوم، سندرم کوشينگسندرمرنال، آدنوم قشر آد: واژگان كليدي

  ۲/۳/۸۶: ـ پذيرش مقاله ۳۱/۲/۸۶: ـ دريافت اصلاحيه۱۸/۴/۸۵: دريافت مقاله
  

  مقدمه

باشد  مي غالب نادر اتوزومالسندرم کارني يک بيماري 

زايي آن شناخته شده نيست و  که ميزان بروز و بيماري

هان گزارش ج آن در نژادهاي مختلف  مورد از۴۰۰تاکنون 

  مساوي ديدهبه طوردر هر دو جنس اين سندرم  .شده است

شود و با تومورهاي مختلف از قبيل ميکزوم و تومورهاي  مي

سال اولين بار در كارني  سندرم ۱.اندوکرين همراه است

  ۳،۲. گزارش شد۱۹۸۵

 سندرم با بيماري آدرنوکورتيکالاين  ،از نظر تاريخيتاكنون 

يپرکورتيزوليسم آدرنال مستقل از ه ، پيگمانتهي اوليه

هاي آبي پوست و مخاط و انواع  لنتيگو و خال هيپوفيز،

تومورهاي اندوکرين . شده استديده تومورهاي اندوکرين 

سندرم  ، هورمون رشد شامل آدنوم هيپوفيزي توليد کننده

 ميکروندولر  ناشي از هيپرپلازيACTHکوشينگ مستفل از 

 تومور سلول سرتولي ،هاي تيروئيد تومور،آدرنال ي پيگمانته

انواع تومورهاي ديگر شامل . باشند  ميو پستانبيضه 

 ميکزوم پوست و وماس، پسوموما، استئو کندروميکشوانوما

  ۱.باشند  ميقلبو 
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 ۳۱۸ ايران متابوليسم و ريز درون غدد ي مجله ۱۳۸۶آذر ، ۳ ي شماره, ي نهم دوره

 

  

 .دارد i(MEN) يي با سندرمها تفاوتها و  سندرم شباهت

ها شامل آدنوم هيپوفيزي مولد هورمون رشد و  شباهت

از  MEN البته غير هيپوفيزي است كه در( گکوشين سندرم

 توارث در هر دو بيماري ي و نحوه )نوع هيپوفيزي است

با ميکزوما و   کارنيسندرمهمراهي . باشد  مي غالباتوزومال

  متمايزMEN  لنتيگو والگوي ژنتيک، آن را ازهاي هضايع

  ۴.سازد مي

براي تشخيص بيماري لازم است دو تظاهر اصلي 

  داشته باشد که شامل تومورهاي اندوکرين،بيماري وجود

 به صورت پوستي هاي هضايع ميکزوم قلبي يا خارج قلبي و

هاي آبي پوست و مخاط و  خال ،اي پيگمانتاسيون نقطه

از تومورهاي اندوکرين  ۱.باشند  مي لنتيگوهاي هضايع

آکرومگالي شايع . باشد  ميتر شايع) غيرهيپوفيزي(کوشينگ 

  ۵.باشد  مينها تظاهر هيپوفيزي بيمارينيست و در واقع ت

. ترين تومور قلب است  کلي ميکزوم دهليزي شايعبه طور

نوع اسپوراديك . از نيمي موارد اسپوراديک است بيشتر

موارد % ۷ولي در. شود  ميميانسال ديده زنانبيشتر در 

در  .باشد  مي غالباتوزومال ،فاميلي است و الگوي توارث آن

است و با  يماران کمتر و ميزان عود بيشتر سن ب،نوع فاميلي

 ۶. همراهي دارد،از جمله سندرم كارني هاي ديگر سندرم

 ۲۶سندرم کارني  متوسط سن بيماران مبتلا به ميکزوم در

است و در % ۲۰ميزان عود  .زن هستند% ۶۲سال است و 

  ۷.نيمي از موارد بيش از يک ميکزوما وجود دارد

 به صورتآن  انتقال و بيماري مشخص نيستاين علت 

 نشان ها مطالعهچه در بعضي از   گر۱.باشد  مياتوزوم غالب

  ۶.باشد  ميداده شده که بيماري از نظر ژنتيکي هتروژن

 سندرم  نقص ژنتيکي مسئولها مطالعهدر بعضي از 

 ۴. شناسايي شده است۲در بازوي کوتاه کروموزوم  کارني

لوبولين محرك  وجود ايمونوگها مطالعهاز ديگر در بعضي 

چنين  هم ۹،۸.شده است  مسئول ايجاد بيماري شناخته،آدرنال

گر ايمني باشد و  ژن مسئول بيماري ممکن است، ژن سرکوب

اين ژن ممکن است . موتاسيون اين ژن موجب بيماري شود

  موتاسيون ژن۶. عصبي نقش داشته باشدي در تکامل تيغه

MYH8کند، نيز  مي سنگين ميوزين را کدي  که زنجيره 

کارني همراه سندرم  تواند موجب ايجاد فرمي از مي

۱۰.تريسموس شود
ست در ايجاد  انيز ممکن A کينازَ پروتئين 

  ۱۲،۱۱.تومورهاي اندوکرين سندرم کارني نقش داشته باشد

                                                           
i- Multiple Endocrine Neoplasia  

  معرفي بيمار

علت درد پهلو به ه  که ببوداي   ساله۲۷ زنبيمار 

.  طبيعي بودسونوگرافي شکم. كردمراجعه غدد درمانگاه 

 هيرسوتيسم، آکنه، ، پيگمانتاسيون ژنراليزه،آمنورهاز بيمار 

  افسردگي و،چاقي مرکزي، ميوپاتي پروگزيمال، فشارخون

 مغزي به ي  سکتهي وي سابقه. برد رنج ميگرد  صورت کاملاً

تحت علت ميکزوم دهليزي داشت و در کودکي دو بار 

 ۱۳۷۲گرافي سال در اکوکارديو .قرار گرفته بودجراحي قلب 

سال  يک ميکزوم بزرگ دهليز چپ و در  سالگي۱۴در سن 

 دو ميکزوم بزرگ در دهليز راست و چپ گزارش شده ۱۳۷۷

 ،اکوکارديوگرافي سريال بعد از عمل ميکزوم دوم .بود

 ر،با توجه به علايم بيما. ميکزوم جديدي را نشان نداده بود

سركوب ون  در آزم.تشخيص کوشينگ براي وي مطرح شد

 ۶دگزامتازون خوراکي هر  mg ۵/۰(دوز کم با دگزامتازون 

و ) µg/dL۲۶ (کورتيزول مهار نشد  ،) ساعت۴۸ساعت براي 

ون کورتيزول در آزم.  شدتأييدتشخيص سندرم کوشينگ 

به  ساعت ۶هر  mg ۲( با دوز بالاي دگزامتازون سركوب

و ) µg/dL ۲۱( نيز مهار نشد)  ساعت۴۸خوراکي براي طور 

ميكروگرم  ۳۳ زمان با کورتيزول پايه  همACTHسطح 

کوشينگ وابسته به  و سندرم) pg/mL ۳( درصد پايين بود

 آدنوم يک طرفه را ، آدرنالاسكن تي سي.  شدتأييدآدرنال 

با توجه به احتمال همراهي فئو کروموسيتوما با  .دگزارش کر

 و ادنوم mmHg۱۰/۱۶ اين سندرم و فشارخون بالاي بيمار 

هاي  مين آ و کاتکولVMAي گير اندازه ، آدرنالي ک طرفهي

دچار بيمار  . آن طبيعي بودي  هادرار نيز انجام شد که نتيج

ي  نتيجه. گزارش شدنيز بود که علت آن فقر آهن خوني  كم

  :هاي بيمار به شرح زير است آزمايش
Serum Cortisol: Base:33, low dose Dexamethasone:26, 

High dose Dexamethasone: 21.2 µg/dL 

ACTH: 3 pg/mL 
24 hour urinary concentrations of VMA= 11.9 mg, 

Metanephrin= 0.2 mg, Adrenalin= 5.6mg , 

NorAdrenalin= 99 mg, 

IGF1 =202 ng/mL(120-485) 
FSH=5.8 MIU/mL, Prolactine 1464 MIU/mL, 

TSH=0.2 mIU/mL, T4=6.2 µg/dL 

Hct:35 %, Hgb=11.3 g/dL, Fe=67 µg/dL, TIBC=384 

µg/dL, ESR:7 mm/h  
cholestrol=269mg/dL, LDL=210mg/dL, HDL=37 

mg/dL, TG=160mg/dL  

Total Billirubin=0.6 mg/dL, Direct Bilirubin= 0.07 

mg/dL, SGOT=15 IU/L, SGPT=14 IU/L, Creatinine=1 

mg/dL, Na=146 mEq/L, K=4.2 mEq/L, FBS=70mg/dL 
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 همكارانو دكتر افسانه طلايي   سندرم كارني ۳۱۹

 

  

 ميکزوم بيمار احتمال سندرم کارني ي با توجه به سابقه

در اکوي جديد بعد از تشخيص سندرم  .شدنيز مطرح 

 بيمار جا كه از آن .نشدکوشينگ ميکزوم مشاهده 

البته مادر بيمار نيز رنگ پوست ( هيپرپيگمانتاسيون داشت

ماکروآدنوم  و از طرفي ترشح کورتيزول در) تيره داشت

سركوب با دوز بالاي  ونآزم تواند در مي هيپوفيز نيز

 آزمايش گزارش ، در آن زمانمهار نشود و iدگزامتازون

ACTH هنوز آماده نبود هم، MRI هيپوفيز درخواست شد.  

   )۲ و ۱شکل  ()mm ۶*۸(  ميکروآدنوم هيپوفيز،MRIدر 
  

    ميکروآدنوم هيپوفيز-۱شكل 

  ميکروآدنوم هيپوفيز-۲شكل 

در . )۳شكل  ( پاريتال چپ گزارش شدبوو انفارکتوس ل

 ي به اندازه  آدنوم منفرد آدرنال راست، شکماسكن تي سي

  .)۴شكل  (شدگزارش متر   سانتي۵/۱*۱

  

                                                           
i- High dose dexamethasone suppression test  

  ب پاريتال چپو انفارکتوس ل-۳شكل 

  

    آدنوم آدرنال راست-۴شكل 

  

رفت   ميگرچه انتظارا . توراکس طبيعي بوداسكن تي سي
شد وآدرنالکتومي دو طرفه کارني داشته با بيمار سندرم

 آدنوم جا كه از آنبراي رفع هيپرپلازي آدرنال لازم بود اما 
 نخست آدرنالکتومي يک ه شد تصميم گرفت،يک طرفه بود
 آدرنال سمت ، و اگر کوشينگ رفع نشدشودطرفه انجام 

 اول آدرنالکتومي راست ي در وهله .مقابل هم برداشته شود
که بررسي  ، انجام شديمارباز طريق لاپاراسکوپي براي 

ميکروسکوپي آدرنال سمت راست تحت عنوان آدنوم، 
 ليپوفوشين ي ي کورتيکال حاوي رنگدانهها سلولهيپرپلازي 
هاي کوچک را در کنار مقاطعي از بافت   ندولبه صورت

با توجه به ، بنا بر اين .)۵شکل (  آدرنال نشان دادطبيعي
يمار آدنوم آدرنال براي ب  اولي تشخيص باليني در وهله

  .گزارش گرديد
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 ۳۲۰ ايران متابوليسم و ريز درون غدد ي مجله ۱۳۸۶آذر ، ۳ ي شماره, ي نهم دوره

 

  

  

عمل ( : ميکروسکوپي آدنوم آدرنال راستي  نمونه-۵شكل 
ي کورتيکال بزرگ با سيتوپلاسم ها سلولندول از ) اول

تشکيل شده )  حاوي ليپوفوشين( گرانولر ائوزينوفيليک
  ) H&E * 40( است

فشار خون و ساير علايم بيمار  در پيگيري بعد از عمل
دگزامتازون با آزمون مجدد سركوب با در . شتبهبودي ندا

 و رفع نشدن) µg/dL ۱۲( کورتيزول مهار نشد ،دوز کم
با در اين مرحله آدرنالکتومي چپ نيز . کرد  تأييدرا  کوشينگ

 که در بررسي ميکروسکوپي آدرنال لاپاراسکوپي انجام شد
سمت چپ، نماي ميکروسکوپي مشابه آدرنال سمت راست 

 ي و با توجه به درگيري دو طرفه) ۶شکل ( مشاهده گرديد
 ي هيپرپلازي دو طرفه براي بيمار تشخيص آدرنال،
  .شدآدرنال گزارش  ي پيگمانته

) عمـل دوم  ( آدرنـال چـپ     ميکروسـکوپي  ي  نمونه -۶ شكل
   )H&E*400) ( حاوي ليپوفوشين(ي کورتيکال ها سلول

 ، با دگزامتازون در پي جراحي دومون سركوبدر آزم

  .بهبود يافت کوشينگ علايم و) mcg/dl(ول مهار شد کورتيز

با مجموعه علايم کوشينگ ناشي از هيپرپلازي 

 تشخيص ، آدرنال و ميکزوم دهليزيي  پيگمانتهميکروندولر

.  تيروئيد ندول يافت نشدي در معاينه.  شدتأييدسندرم کارني 

 .بررسي شدند که مشکلي نداشتند  بيمار همي خانواده

 فشار خون ،بعد از بهبودي. تخمدان طبيعي بودسونوگرافي 

چنين  هم. وي نيز بهتر شدافسرده  خلق  وبيمار از بين رفت

نيز  سطح پرولاکتين.  طبيعي برقرار شدبه طورقاعدگي وي 

  .ي مجدد طبيعي بودگير اندازهدر 

  

 بحث

 که است  از تومورهاي متعدد، كمپلكسيکارنيسندرم 

و نيز انواعي  ، عصبيپوستي ،غددي شامل تومورهاي قلبي،

اين سندرم  .مخاطي است ـ  پوستيي پيگمانتههاي  ضايعهاز 

 به طورست  او ممکن ۱۳رسد  مي اتوزوم غالب به ارثبه صورت

 و  MEN1هاي سندرمزمان غدد اندوکرين مختلف را مشابه  هم

MEN2 نيز با  مشابهتي سندرم اين .درگير کند

McCuneAlbrightري نيز شامل تومورهاي اين بيما . دارد

 سندرم کارني از نظر .است ندوکريناندوکرين و غير امتعدد 

 پوستي و بعضي تومورهاي غير اندوکرين هاي اختلال داشتن

با چنين،  همسندرم كارني  .است شبيهنيز  Lentiginosesبه 

جگر از نظر  ـ  پوتزبه خصوصانواع خاصي از هامارتوما 

 تومور سلول سرتولي از نوع  مخاطي وي لنتيگوهاي هضايع

۱۱.باشد  ميي بزرگ کلسيفيه شبيهها سلول
 

تومورهاي  ميکزوما، پوست،اي  ترکيب پيگمانتاسيون نقطه

 غالب شامل مالاندوکرين و شوانوما يک سندرم اتوزو

 ۱۹۸۵ که براي اولين بار در سال است تومورهاي متعدد

 ۴.معرفي شد

ين سندرم و نه بيماراني را که بعضي اجزاي اتر  پيش

مثل آنهايي که ميکزوم قلبي و  را داشتند،ها   آني  همه

  تحت عنوان، پيگمانتاسيون پوستي داشتندهاي اختلال

NAME i شدند ولي امروزه معتقدند اکثر اين   ميتعريف

کارني سندرم ست بتوان  اممکن .موارد سندرم کارني هستند

 بتلا به کارنيبيماران م دانست زيرا MENرا نوعي از سندرم 

شامل بيماري از غدد اندوكرين   درگيري دو يا بيشتراغلب

 ي آدنوم هيپوفيزي توليد کننده قشر آدرنال،  ندولري پيگمانته

GH،تومورهاي بيضه از قبيل تومور سلول   و پرولاکتين

                                                           
i- Nevi, Atrial Myxoma, Ephelides  
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 همكارانو دكتر افسانه طلايي   سندرم كارني ۳۲۱

 

  

را هاي تخمدان  آدنوم يا کارسينوم تيروئيد و کيست ،سرتولي

آدنوم مجاري  شوانوما،تظاهرات نامعمول شامل  .دارند

 نام استئوکندروميکزوماه پستان و تومور استخواني نادر ب

  ۱۱.است

 اند کارني شناخته شدهمبتلا به سندرم  بيمار ۳۳۸تاکنون 

از نژادهاي زن %) ۵۷( نفر ۱۹۴مرد و %) ۴۳( نفر ۱۴۴ که

ي  همهاز و آسيايي  و آمريکايي ـ آفريقايي سفيد پوست،

آسيا  اروپا، اي شمالي و جنوبي،آمريک کشورها از جمله

اکثر بيماران  .هستند نيوزيلند و ، استراليا)هند  چين،،ژاپن(

 نفر فاميل ۸۸که    فاميل هستند در حالي۶۷متعلق به %) ۷۰(

 ژنتيک مشخص نشده اي نفر منش۱۲مبتلا نداشتند و در 

هاي  افزايش موارد فاميلي ناشي از کاربرد برنامه .است

   ۱. اقوام درجه يک مبتلايان استبيماريابي براي

اي   پيگمانتاسيون نقطهي شرح حال فاميلي بيانگر سابقه

تظاهرات  .باشد  ميپوست يا علايم واضح بيماري اندوکرين

له أباليني در بين افراد خانواده بسيار متغير است و اين مس

انتقال . شود فاميلي ي تواند موجب فقدان سابقه  ميگاه

% ۹وارد از طريق فرد مؤنث مبتلا و در م% ۴۳بيماري در 

 سن ۱.گيرد  ميلا صورتتموارد از طريق فرد مذکر مب

 پوستي هاي هضايع .متوسط تشخيص بيست سالگي است

هاي آبي  پيگمانتاسيون و خال قهوه، ـ شيرهاي  ديگر مثل لکه

در  .شوند  مي کودکي ظاهري ي اوليهها سال در معمولاً

و بيماري آدرنال   پوستيشيرخوارگي ميکزوم قلبي و

تومور سلول سرتولي و ندول  .ترين تومورها هستند شايع

تيروئيد در ده سال اول زندگي و بيماري ندولر آدرنال در 

 سوم و چهارم ي  دوم و سوم و آکرومگالي در دههي دهه

۱۱.شوند  ميايجاد
  

سندرم ترين تظاهر  پوست شايعاي  پيگمانتاسيون نقطه

در ميان .  ثابت وجود نداردبه طوره گرچا ،کارني است

تظاهرات اندوکرين، بيماري پيگمانته ندولر قشر آدرنال 

تومور  .شود  مي و در يک چهارم بيماران ديدهاستتر  شايع

طرفه غالباً دو شايع ديگر، تومور سلول سرتولي است که 

 به صورتهاي متعدد تيروئيد   ندول،موارد% ۷۵ در .است

 پواکو در سونوگرافي مبتلايان به کوچک هيهاي هضايع

 ادنوم فوليکولارها   آنشود که اکثر  ميکارني ديدهسندرم 

  ۱.هستند

 زرگسالانترين تومورهاي قلبي در ب  ميکزوما شايع

. ي از سندرمي کارني هستنديموارد جز% ۷هستند که در 

کارني ايجاد سندرم  بيماران مبتلا به ي ميکزوم قلبي در همه

، شود مي بيماري که در گزارش ما معرفيلايم ع ۱۰.شود نمي

 کوشينگ ناشي از هيپرپلازي ميکروندولر آدرنال وشامل 

 دو بار ميکزوم دهليزي سندرم ي مستقل از هيپوفيز و سابقه

  .کند  ميتأييدکارني را 

 لنتيگو بود ولي در معاينه هاي هفاقد ضايع ما گرچه بيمارا

 به هر حال نبودن .پيگمانتاسيون ژنراليزه مشهود بود

 اين اولين مورد ۱.كند  لنتيگو بيماري را رد نميهاي هضايع

 .است گزارش سندرم کارني در ايران

براي اثبات بيماري لازم است که ميکزوم دهليزي همراه 

ميکزوم خارج دهليزي يا کوشينگ يا هر دو با يا بدون 

 پوستي لنتيگو وجود داشته هاي هضايع هاي پيگمانته يا خال

از معيارهاي  ۱.هستند باشد که معيارهاي اصلي بيماري

وجود کوشينگ و ميکزوم در بيمار ما تشخيص فوق، اصلي 

 .کند  ميرا اثبات

 بيماردر با توجه به وجود ندول منفرد در آدرنال راست 

با توجه به . گرديد اول آدنوم آدرنال مطرح ي در وهله ما

 تصادفي ي يك يافتهآمد كه آدنوم   ميتابلوي باليني به نظر

 علايم كوشينك همراه با مهار نشدن نباشد و بهبود نيافت

وجود  باسركوب با دوز كم كوزتيزول در آزمون 

به آدرنال آدنوم مبني بر پاتولوژي   و گزارشآدرنالکتومي

 هيپرپلازي وجودهمراه هيپرپلازي در اطراف آن و 

 يدطرف مقابل و بهبوآدرنال  پيگمانته در ميکروندولر

سندرم از نظر باليني و بيوشيميايي پس از جراحي دوم 

ها   يکي از ندول شايد در اين مورد.شدتشخيص کارني ثابت 

 اتفاقي بوده ي يا آدنوم يك يافتهاست و رشد بيشتري داشته 

جراحي نيز يمار بعد از  بي ژنراليزه هيپرپيگمانتاسيون .باشد

داشته باشد زيرا  ژنتيکي ي تواند جنبه ميكه  ،تغييري نکرد

توان آن را به   از طرفي نمي. نيز هيپرپيگمانته بودشمادر

ACTH در . پايين بود نسبت داد زيرا اين هورمون در بيمار

 هيپوفيزي نداشت و با ي  كوشينگ منشااين بيمار

 ماهه هيپرپيگمانتاسيون ۶آدرنالكتومي دو طرفه با پيگيري 

زي نيز يک آدنوم هيپوفي ،بنا بر اين. تشديد نشد

Incidentaloma علت ه مواردي که ب% ۱۰در  (بود

 ، ديدهشود مي انجام مغزتصويربرداري  غيرهيپوفيزي

 افراد ديده% ۴ نيز در آدرنال Incidentaloma .)شود مي

  .اقي را با هم داشتف اتي  بيمار ما هر دو يافته۱۴.شود مي

شده  معرفيمورد مشابهي با بيمار ما گزارش، يك در 

 معرفي شد با ظاهر اي هسال ۴۱گزارش مرد اين در . است

  متيل در اسکن يدكه طبيعي  آدرنال اسكن تي سيکوشينگ و 
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 ۳۲۲ ايران متابوليسم و ريز درون غدد ي مجله ۱۳۸۶آذر ، ۳ ي شماره, ي نهم دوره

 

  

 MRI .تشنورکلسترول در هر دو آدرنال افزايش جذب دا

آدرنالکتومي  .نشان داديک ندول ريز در آدرنال راست 

ي بيماري ژانجام شد و در پاتولوبراي بيمار راست 

سطح ولي  .شدگزارش ولر آدرنوکورتيکال  ندي پيگمانته

 ۲ ي حدود مجدد ندولCTدر  .کورتيزول باز هم بالا بود

 انجام پو آدرنالکتومي چ ديده شدپ در آدرنال چمتر  سانتي

 سال بعد اين بيمار دچار کانسر ۱۱ .و بيمار بهبود يافتشد 

 ،مرعتا آخر رسد   به نظر ميبنا بر اين .پاپيلري تيروئيد شد

 در مورد بيمار ۱۵.افراد بايد از نظر کانسر بررسي شونداين 

عمل آيد تا تومورهاي ه پيگيري طولاني ب ست اما نيز لازم

  .شودجديد شناسايي و درمان زودرس انجام 

 به صورت اتوزوم غالب منتقل گرچه بيماري معمولاًا

شواهد مختلفي . بود فاميلي ي فاقد سابقه  بيمار ما،شود مي

 دهد بيماري از نظر ژنتيکي هتروژن  ميه نشانوجود دارد ک

ما   ژاپني نيز مشابه بيماري  و اولين مورد گزارش شدهاست

۱۶.بود فاميلي ي فاقد سابقه
   

يا  باليني دو تظاهر کارني وجودسندرم براي تشخيص 

  فاميلي يا موتاسيون ژني  سابقههمراهبه باليني  يک تظاهر

PRKAR1A۱۱.ست ا لازم
 

شخيصي براي کارني شامل پيگمانتاسيون معيارهاي ت

 ميکزوم قلبي، ميکزوم مخاطي يا جلدي، پوست،اي  نقطه

آدنوم   ندولر قشر آدرنال،ي بيماري پيگمانته پستان،ميکسوم 

 کارسينوم تيروئيد، تومور سلول سرتولي، هورمون رشد،

 و آدنوم مجاري پستان هاي آبي، خال شوانوما،

  ۱.استئوکندروميکزوما هستند

% ۶۲ کنستانتين، ميکزوماي پوستي در ي در مطالعه

و آکرومگالي % ۳۱کوشينگ در  ،%۳۰قلبي در  ميکزوم ،موارد

ترين تظاهر باليني  در اين مطالعه شايع. شدگزارش % ۸در 

در شيلي شيوع اي   در مطالعه۴.اين سندرم لنتيگو بود

 هاي هضايع .کارني به ترتيب زير بودسندرم تظاهرات 

بيماري قشر  ،%۴۰ميکزوماي پوستي  ،%۶۸يگمانته پوستي پ

درصد کمي . مردان% ۳۴تومورهاي بيضه در  و %۳۷آدرنال 

  ۷.شوانوما و بيماري تيروئيد داشتند نيز آدنوم هيپوفيز،

آمريکايي با  ـ در گزارش ديگري يک زن آفريقايي

که هفت معرفي شده است تظاهرات آتيپيک پوستي دپيگمانته 

  ۱۷.راحي ميکزوم قلبي قرار گرفته بودبار تحت عمل ج

با توجه به توارث . مشخص نيستكارني علت سندرم 

 شناسايي ژن براي متعدد يها مطالعه ،اتوزوم غالب سندرم

 A پروتئين کيناز ها مطالعه در اين  كهمسئول انجام شده است

 PRKAR1A موتاسيون اً اخير.توجه قرار گرفته است مورد

 ي يم کنندهظزير واحد تنو  است ومورگر ت ژن سرکوب يک که

1a  ازPKAمبتلا به سندرم در نيمي از بيماران  کند،  مي را کد

 بيماران ولي ي  باقيماندهاغلبدر  .کارني مشاهده شده است

 ۲ژني ناشناخته بر روي کروموزوم ها،   آني همهنه در 

ناهمگوني  با وجود .مسئول بيماري شناخته شده است

گونه اختلاف فنوتيپ بين بيماران  بيماري هيچژنتيکي در اين 

 و بيماران بدون اين موتاسيون PRKAR1Aبا موتاسيون 

موارد % ۴۴در  PRKAR1Aموتاسيون  .مشاهده نشده است

  ۱۸. مورد اسپوراديک بوده است۳۵۵ در فاميلي و

  

 کارني در بيمارسندرم  فراواني علايم ي  مقايسه-۱جدول 
  ه شده در دنيا و موارد شناخت معرفي شده

ساير موارد معرفي 

شده در دنيا به 

  درصد

مورد معرفي 

شده توسط 

  ما

  متغير

 سن  ساله۲۰  ساله۳۰-۲۰

 جنس  زن ۱   زن۵۷   مرد۴۳

  فاميلي ي سابقه _ ۵۰-۳۰%

ALL کشور  ايران  

  پيگمانتاسيون  +  ۹۶

  اي پيگمانتاسيون نقطه _  ۷۷

  لنتيگو  _  ۶۲
۴۰  ?  PRKAR1A ژن  

  قلبيمروميک + ۵۳

عمل مجدد ميکسوم   +  ۱۴
  قلب

   پوستياومزميک _ ۳۳
   پستاناومزميک _ ۲۲
کوشينگ ميکروندولر  + ۳۲

  پيگمانته
  شوانوما  _  ۱۸

  تومور بيضه _  ۱۰

 آکرومگالي  _ ۸

  تومور تيروئيد _  ۵
  آدنوم پستان _  ۳

  سينوس پيلونيدال  _  ۳
  اومزاستئوکندروميک  _  ۲
  کارديوميوپاتي     ۱

  واسکوليت و رينود _  ورد م۱
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 همكارانو دكتر افسانه طلايي   سندرم كارني ۳۲۳

 

  

 شده است که گزارش ها مطالعهدر بعضي از 

هاي تحريکي آدرنال مسئول ايجاد بيماري  ايمونوگلوبولين

  ۹،۸.هستند

 کارني کوتاهمبتلا به سندرم  بيماران طول زندگي

بيماران عمر کوتاه داشتند که % ۱۵در يک مطالعه . شود مي

 ناشي از %۴وما و شوان% ۱۴ناشي از علل قلبي، % ۵۷در 

 توصيه شده براي هاي اقدام. عوارض بعد از آدرنالکتومي بود

ي کورتيزول گير اندازه ،كارديوگرافيکارني شامل اکوسندرم 

سونوگرافي شکم و لگن، تيروئيد و  و IGF1 آزاد ادراري،

مبتلا به  براي بيماران PRKAR1Aبررسي ژن . است بيضه

   ۱.شود نميکارني در حال حاضر توصيه سندرم 

معرفي شده است اي   ساله۴۵  مرد، ديگريي در مطالعه

هيپوفيز تحت آدرنالکتومي يک  علت کوشينگ مستقل ازه که ب

با استئوپني شديد و بيمار  سال بعد ۲۷ .طرفه قرار گرفت

نازکي پوست و ميوپاتي  ،هاي استخواني، قد کوتاه دفورميتي

در يک  .عي بودطبي  اوي رشد و تکامل اوليه .مراجعه کرد

که تحت آدرنالکتومي  بيمار ۴۸ کارني درسندرم گزارش از 

مورد  و دودرمان  مورد ۴در  دو طرفه قرار گرفته بودند،

   ۱۹.عود وجود داشت

 در اين مقاله اولين مورد سندرم کارني در ايران گزارش

 ي  و هيپوفيز به صورت دو يافتهآدنوم آدرنالبا  که شد

ساير با معرفي شده  علايم بيمار ي مقايسه .بودهمراه  اقيفات

  . بيان شده است۱موارد معرفي شده در دنيا در جدول 
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Abstract 
Introduction: Carney Complex is an autosomal dominant syndrome that is defined with different 

tumors including myxoma in different organs, endocrine tumors and lentiginosis lesions. This is 
the first case report of this syndrome from Iran. Case: The patient is a 27 year old girl, referred with 
flank pain. Physical examination revealed hirsutism, truncal obesity, hyperpigmantasion and 
hypertension; Cushing's syndrome was suggested and confirmed with related classic biochemical 
tests. She had history of cardiac myxoma during her childhood and had been operated twice. 
Pituitary microadenoma and right adrenal adenoma were reported on MRI and CT-scan, 
respectively. Initially laparascopic right adrenalectomy was done; as expected, no remission in 
signs of Cushing's syndrome was observed after surgery. By laparoscopic adrenalectomy of the 
other site, Cushing's syndrome resolved. Pathologic report of 1st operation was adrenal adenoma 
with surrounding pigmented micronodular hyperplasia and of the 2nd one was just pigmented 
micronodular hyperplasia. Conclusion: We have reported a patient with Carney syndrome along 
with Cushing's syndrome due to bilateral adrenal hyperplasia and an adenoma in contralateral 
adrenal and microadenoma of the pituitary as an incidentaloma. This is a new presentation of 
Carney syndrome. 
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