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بیماری�های�ناخن
برخی�از�اختلالات�ارثی�ناخن

چکید�ه
پکيونيش��يای ماد رزاد ی ی��ک آنومالی فاميلی اس��ت كه 
پوس��ت، ناخن ه��ا و مخاط د هان��ی را د رگي��ر می كند . د ر 
س��ال اول حيات ناخن های د س��ت و پا د چار هایپركراتوز 
و اونيکولي��ز می ش��وند  كه با عفونت های مکرر پارونيش��يا 
نيز همراه می ش��وند . ناخن ها به رن��گ زرد  مایل به قهوه ای 
د رمی آین��د . آرنج ها و زانوها كراتوزه��ای فوليکولار متعد د  
نشان می د هند  و هایپركراتوز پالموپلانتار وجود  د ارد . علاوه 
بر این ممکن اس��ت هایپرهيد روز كف د ست و پا نيز د ید ه 
ش��ود . گاهی تاول های پاره ش��د ه د ر كف د ست و پا د ید ه 
می ش��وند ، لکوكراتوز زبان و مخاط د هان نيز ممکن اس��ت 
مش��اهد ه شود . این سند روم به صورت یک صفت اتوزومی 
غال��ب به ارث می رس��د . این بيماری د ر اثر موتاس��يون د ر 
ژن های كد  كنند ه كراتين به وجود  می آید . موتاس��يون های 
اختصاص��ی د ر ژنِ كراتين های ۶ یا ۱۶ منجر به بروز تيپ 
یک این س��ند روم می ش��ود ، موتاس��يون د ر ژنِ كراتين ۱۷ 
منج��ر به بروز تيپ ۲ می ش��ود  كه به لحاظ كلينيکی ش��بيه 
نوع یک اس��ت كه یافته های د یگ��ری مثل رویش زود رس 
د ند ان د وره ن��وزاد ی و steatocytoma multiplex به 
آن اضافه ش��د ه اند . چهار س��ند روم مختل��ف د ر این رابطه 

مطرح می باشند .
سند رم ناخن كشکک یک بيماری ارثی غيرشایع است كه 
د ر اثر موتاس��يون هایی كه منجر به از د ست د اد ن عملکرد  

فاكتور نس��خه برد اری LMX1B می شود  ایجاد  می گرد د . 
ش��يوع آن د ر نوزاد ان تازه متولد  شد ه به نسبت ۱ به ۵۰۰۰۰ 
می باش��د  و به صورت اتوزومال غالب به ارث می رسد . هم 
ساختمان های مزود رمی و هم اكتود رمی را گرفتار می سازد . 
ناهنجاری های اصلی شامل تغييرات ناخن، كشکک كوچک 
یا فق��د ان آن، ناهنجاری ه��ای مفاصل آرنج ها، ش��اخ های 
ایلياک و د ر تعد اد  اند كی از موارد  تغييرات كليوی می باشند . 
ژن پليوتروفيک LMX1B د ر پيکربند ی و طرز قرار گيری 
نرمال محور پشتی- شکمی و غشاء پایه گلومرولار د ر طول 
د وره نمو جنينی س��هيم است. شد ت فنوتيپيک كلينيکال به 
طور وسيعی متنوع است. به طور اساسی یک بيماری است 
كه ناخن ها، سيستم اسکلتی، كليه ها، و چشم ها را تحت تأثير 
قرار می د هد . تظاه��رات بالينی معرف بيماری د ر یک تتراد  
كلينيکال گروه بند ی می شود : د یسپلازی ناخن، هایپوپلازی 
و آپ��لازی كش��کک، محد ود ی��ت عملکرد  آرنج د س��ت و 
حضور ش��اخ های ایلياک، علامت آخ��ری كه پاتوگنوميک 
است به وسيله اسکن اولتراسوند  د ر سه ماهه سوم حاملگی 
قابل مشاهد ه است. د ر حد ود  ۴۰٪ بيماران ابتلای كليوی را 
نشان می د هند  كه شامل هماچوری و پروتئينوری است. ۵ تا 
۱۰ د رصد  بيماران د ر د وران طفوليت و بلوغ پروتئينوری د ر 
د امنه نفروتيک د ارند  كه به سمت نارسایی كليه سير می كند .
س��تيغ د ار ش��د ن بيش از حد  ظاهراً نقص اوليه می باشد  
و این مورد  ناش��ی از گود ه های متعد د  كه به د نبال همد یگر 
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می باشند  نيست. كود ک با ناخن های طبيعی بد نيا می آید  اما 
بعد  از چند  ماه یا چند  س��ال تم��ام ناخن هایش به صورتی 
بيش از حد  ستيغ د ار می شوند . ستيغ د ار شد ن د ر كوتيکول 
آغاز شد ه و به سمت نوک آن پيش می رود . خطوط فراوانی 
نزد ی��ک یکد یگ��ر وجود  د ارن��د  و موجب از د س��ت رفتن 
ش��فافيت ناخن و كد ر ش��د ن آن می شوند  و د ر نهایت یک 
ناخن بد ریخت پد ید  می آید . هيچ گونه ناهنجاری پوستی یا 
ناهنجاری د ر مو د ید ه نمی شود . د ر اكثریت موارد  هيچ گونه 
س��ابقه خانواد گی مربوط به اختلال مش��ابهی وجود  ند ارد . 
د یس��تروفی د ر مراحل اوليه زند گی بد ترین حالت را د اشته 
و با پيش��رفت س��ن بتد ریج كاهش می یابد . با توجه به عد م 
مش��اهد ه این حالت د ر بالغي��ن، این امکان كه نهایتاً به طور 

كامل پاک می گرد د  وجود  د ارد .
کلمات کلید ی: پکيونيشيا، د یستروفی ناخن، بيماری های ناخن
)Pachyonychia Congenita( پاکیونیشیای ماد رزاد ی

 ی��ک آنومال��ی فاميلی اس��ت ك��ه پوس��ت، ناخن ها و 
مخ��اط د هانی را د رگير می كند . د ر طول س��ال اول حيات 
ناخن های د س��ت و پا هایپركراتوتي��ک )هایپركراتوز زیر 
ناخن( به همراه اونيکوليز )بالا زد ن صفحه ناخن از بس��تر 
آن د ر قسمت د یستال( می ش��وند  كه با عفونت های مکرر 
پارونيش��يا نيز مش��اهد ه می ش��وند . ناخن ها به رنگ زرد  
مای��ل به قهوه ای د ر می آین��د . آرنج ها و زانوها كراتوزهای 
فوليکولار متعد د  نشان می د هند  و هایپركراتوز پالموپلانتار 
وجود  د ارد . علاوه بر این ممکن اس��ت هایپرهيد روز كف 
د ست و پا نيز د ید ه شود . گاهی تاول های پاره شد ه د ر كف 
د س��ت و پا د ید ه می شوند ، لکوكراتوز زبان و مخاط د هان 
ك��ه گاهی به علت د رگيری حنجره ممکن اس��ت موجب 
خشونت صد ا هم شود  گاهی مش��اهد ه می شود . این واژه 
 Lewandowski و Jadassohn نخستين بار توس��ط
به كار برد ه ش��د . بيمار تحت مطالعه آن ها د چار ناخن های 
د یس��تروفيک، هيپركراتوز كف د س��ت و پا، تعریق زیاد  و 
تاول پاها د ر طی ماه های تابستان، تعریق بيش از حد  بينی 
و لکوكراتوز زبان بود . گزارش های فراوانی برای توصيف 
موارد  انفراد ی خانواد ه هایی ك��ه چند  خصوصيت بيماری 
را نش��ان می د اد ند  د ر مقالات وج��ود  د ارد . این احتمال كه 
علائم متفاوت فراوانی ش��ركت د اش��ته باشد  وجود  د ارد . 

این سند روم به صورت یک صفت اتوزومی غالب به ارث 
می رسد . این بيماری د ر اثر موتاسيون د ر ژن های كد  كنند ه 
كراتين به وجود  می آید . موتاسيون های اختصاصی د ر ژنِ 
كراتين های ۶ یا ۱۶ منجر به بروز تيپ یک این س��ند روم 
می شود ، موتاس��يون د ر ژنِ كراتين ۱۷ منجر به بروز تيپ 
۲ می ش��ود  كه به لحاظ كلينيکی ش��بيه نوع یک است كه 
یافته های د یگری مثل رویش زود رس د ند ان د وره نوزاد ی 
و steatocytoma multiplex ب��ه آن اضافه ش��د ه اند . 
چهار سند روم مختلف د ر این رابطه مطرح می باشند  كه به 

قرار زیر توصيف شد ه اند :
نوع ۱: احتمالاً ش��ایع ترین و قابل تطبيق ترین نوع با نمونه 
اوليه یاد اسون و لواند وسکی می باشد . ناخن ها معمولاً د ر بد و 
تولد  سالم هستند  اما د ر طول سال نخست زند گی و اغلب د ر 
عرض چند  روز تغيير رنگ د اد ه و به طور فزایند ه ای از قاعد ه 
به سمت نوک ضخيم می گرد د ، به طوری كه به شکل گود ه ای 
ظاهر می شود . این تغيير د ر ناخن های د ست بهتر از ناخن های 
پا د ید ه می ش��ود  و د ر آن بيشتر به صورت یکنواخت ضخيم 
می شود . علاوه بر تغييرات ناخنی، هيپركراتوز مشخص كف 
د س��ت و پا و ضایعات زگيلی د ر زانوه��ا و آرنج ها، كپل ها، 
پاها، مچ پاها و د ر ناحيه پوپليته وجود  د ارد . همراه با افزایش 
تعری��ق د ر پاه��ا تاول ظاهر می ش��ود  و ممکن اس��ت اذیت 
كنند ه باش��د . د ر د هان به خصوص روی زبان ممکن اس��ت 
د یسکراتوز موجود  باش��د . د ر برخی موارد  د یسکراتوز قرنيه 

توصيف شد ه است.

تصویر شماره 26: لکوپلاکی د ر پاکیونیشیای ماد رزاد ی
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تصویر شماره 27: پاکیونیشیای ماد رزاد ی

تصویر شماره 28: کراتود رمای کف د ست ها

تصویر شماره 29: هایپرکراتوز د یستال زیر بستر ناخن

تصویر شماره 30: هایپرکراتوز د یستال و افزایش 
تحد ب د ر ناخن های د ست و پا

تصویر شماره 31: پاکیونیشیای ماد رزاد ی: کراتود رمای 
کف پاها

تصویر شماره 32: هایپرکراتوز کف پاها
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نوع ۲: د ر این نوع ضخيم ش��د گی ناخن یکنواخت تر است و 
تعد اد ی از ناخن ها ممکن اس��ت د چار عفونت كاند ید ائی شوند . 
همچني��ن كاند ید یاز مزمن د هان وج��ود  د ارد  و د ر این حالت تا 
اند ازه ای وجود  نقص ایمنی را مطرح می نماید . كراتود رمای كف 
د ست و پا نسبت به نوع ۱ از شد ت كمتری برخورد ار است. بيماران 
با كاند ید یاز مزمن د هان و پاكيونيش��يای مزمن توسط Higgs و 
Forman و Wells نش��ان د اد ه شد ه اند . د ر این نوع از بيماری 
كيست های متعد د  بر روی بد ن بيمار مشاهد ه می شود ، این حالت 
را epidermal polycystic disease یاسبوسيستوماتوزیس 
)steatocytoma multiplex و ی��ا sebocystomatosis(
می نامند  كه یک حالت خوش خيم است و همانطور كه گفته شد  
با موتاس��يون د ر ژن كراتين ۱۷ ارتباط د ارد . سبوسيستوماتوزیس 
ش��امل لزیون های سيس��تيک به قطر ۲ تا ۳ سانتی متر، سفت و 
سخت، آسمپتوماتيک، با رشد  آهسته است و رنگ آن ها از زرد  تا 
رنگ پوست می تواند  متفاوت باشد ، به طور عمد ه بر روی بازوها، 
گرد ن، زیر بغل یا روی س��ينه و كمتر د ر سایر نواحی بد ن پد ید  
می آیند . محتویات كيس��ت ها ممکن است مایع روغنی شفاف یا 

ماد ه پنيری یا كرمی شکل سفيد  یا زرد  رنگ باشد .

 تصویر شماره 33: سبوسیستوماتوزیس 
د ر ناحیه ساعد  و مچ د ست

تصویر شماره 34: سبوسیستوماتوزیس د ر ناحیه تنه

تصویر شماره 35: سبوسیستوماتوزیس د ر پوست سر

نوع ۳: این نوع ش��اید  جالب ترین حالت و از س��ایرین بسيار 
متفاوت اس��ت. به سند روم Schafer-Branauer نيز موسوم 
است، شامل تمام یافته های نوع یک و مرتبط با لکوكراتوز قرنيه 
 Soderquist . اس��ت. كود كان مبتلا د ر موقع تولد  د ند ان د ارند
و Reed یک چنين خانواد ه ای را توصيف نمود ند . تمام اعضای 
گرفتار د ر بد و تولد  ۴ تا ۶ د ند ان د اشتند . د ند ان های زود رس معمولاً 
نرم بود ه و سریعاً می افتاد ند  و بنابراین با افتاد ن آن ها، كود كان تا 
زمان پيد ای��ش د ند ان های د ائمی بد ون د ند ان باقی می ماند ند . د ر 
این نوع، هيپركراتوز نسبتاً غير قابل توجه بود ه و ضخيم شد گی 
ناخن نس��بت به انواع ۱ و ۲ بسيار شد ت كمتری د ارد . همانطور 
كه توسط Shrank، Soderquist و Reed اشاره شد ، بالغين 
د ر این خانواد ه ها ممکن است د چار كيست های اپيد رمال متعد د  
باش��ند  و ممکن است س��ایر آنومالی های ماد رزاد ی نيز موجود  
باش��ند . Vineyard و Scott همراهی سبوسيستوماتوزیس و 

پاكيونيشيای ماد رزاد ی را توصيف نمود ند .

تصویر شماره 36: رویش زود رس د ند ان ها د ر 
پاکیونیشیای ماد رزاد ی
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 pachyonychia congenital tarda نوع ۴: به ن��ام
موس��وم اس��ت. خصوصيت مش��خصه د ر ای��ن گروه یک 
پيگمانتاس��يون گسترد ه ماكولر است كه به ویژه گرد ن و زیر 
بغل را گرفتار می س��ازد . تغييرات ناخنی و كراتوز ش��د تی 
متوس��ط د ارند . شروع علائم آن د یرتر است و علائم آن د ر 

طول د هه د وم یا سوم زند گی بروز می كند .
ع��لاوه بر این گروه ه��ای خانواد گی، م��وارد  جد اگانه ای 
مشاهد ه شد ه اند  كه د ر آن ها ناهنجاری ها محد ود  به ناخن ها 
بود ند . نباید  واژه پاكيونيش��يای ماد رزاد ی را د ر غياب سایر 
آزرد گی ه��ا )Stigmata( یا عد م یک تاریخچه خانواد گی 
به كار برد . د رمان كل گروه بس��يار رضایت بخش تر است. 
ناخن ه��ا می بایس��تی كاملًا كوتاه باش��ند . گاهی برد اش��ت 
ناخ��ن و ماتریکس )ماتریس��کتومی( ض��رورت می یابد . تا 
اند ازه ای رش��د  به د اخل از بس��تر ناخ��ن را می باید  انتظار 
د اش��ت. تش��کيلات هيپركراتوتيک ممکن است با مصرف 
 A اسيد  سالس��يليک یا پماد های اوره تخفيف یابند . ویتامين
با مقد ار زیاد  د ر برخی بيم��اران، موجب تخفيف كراتوز و 

لکوكراتوز شد ه است.

)The�Nail�Patella�Syndrome(سند�رم�ناخن�کشکک�
یک بيماری ارثی غيرشایع است كه د ر اثر موتاسيون هایی 
كه منجر به از د س��ت د اد ن عملکرد  فاكتور نس��خه برد اری 
LMX1B می ش��ود  ایجاد  می گرد د . ش��يوع آن د ر نوزاد ان 
تازه متولد  شد ه به نسبت ۱ به ۵۰۰۰۰ می باشد  و به صورت 
اتوزومال غالب به ارث می رسد . هم ساختمان های مزود رمی 
و ه��م اكتود رمی را گرفتار می س��ازد . ناهنجاری های اصلی 
ش��امل تغييرات ناخن، كشکک كوچک )هایپوپلاستيک( یا 
فقد ان آن، ناهنجاری های مفاصل آرنج ها، ش��اخ های ایلياک 
و د ر تع��د اد  اند كی از موارد  تغييرات كليوی می باش��ند . ژن 
پليوتروفي��ک LMX1B د ر پيکربن��د ی و طرز قرار گيری 
نرمال محور پش��تی – ش��کمی و غش��اء پای��ه گلومرولار 
د ر طول د وره نمو جنينی س��هيم اس��ت. ش��د ت فنوتيپيک 
كلينيکال به طور وس��يعی متنوع است. به طور اساسی یک 
بيماری است كه ناخن ها، سيستم اسکلتی، كليه ها و چشم ها 
را تح��ت تأثير قرار می د هد . تظاهرات بالينی معرف بيماری 
د ر یک تتراد  كلينيکال گروه بند ی می شود : د یسپلازی ناخن 

)۹۸٪(، هایپوپلازی و آپلازی كشکک )۷۴٪(، محد ود یت 
عملک��رد  آرنج د س��ت )۷۰٪( و حضور ش��اخ های ایلياک 
)۷۰٪(، علامت آخری كه پاتوگنوميک است بوسيله اسکن 
اولتراسوند  د ر س��ه ماهه سوم حاملگی قابل مشاهد ه است. 
د ر ح��د ود  ۴۰٪ بيم��اران ابتلای كليوی را نش��ان می د هند  
كه ش��امل هماچوری و پروتئينوری اس��ت. ۵ تا ۱۰ د رصد  
بيم��اران د ر د وران طفولي��ت و بلوغ پروتئين��وری د ر د امنه 

نفروتيک د ارند  كه به سمت نارسایی كليه سير می كند .
ی��ک م��ورد  تيپي��ک ناخن های��ی را نش��ان د اد  كه نقص 
ماكروس��کوپی، اند ازه ای د ر حد  ۱/۳ ت��ا ۱/۲ اند ازه طبيعی 
د اش��ت و هرگز به نوک انگش��ت نرس��يد  و لذا كار كرد ن 
با اش��يا كوچک بسيار مش��کل بود . این تغيير د ر زنان بيش 
از م��رد ان مش��اهد ه می ش��ود . د ر برخی م��وارد  تمام ناخن 
شس��ت د ست وجود  ند ارد  یا آن كه ممکن است به صورت 
ی��ک كناره كراتينی س��خت د ر چين ناخن جلوه گر ش��ود . 
ناخن های شست د ست بيشترین ابتلا را د اشته و د ر صورت 
وجود  تغييراتی د ر س��ایر ناخن ها به طور پيشروند ه از سبابه 
تا انگش��ت كوچک تقلي��ل می یابند . تغيي��ری كه اغلب د ر 
ناخن های با كمترین گرفتاری د ید ه می ش��ود  عبارت از یک 
ش��کاف د ر وس��ط ناخن اس��ت كه آن را به د و نيمه تقسيم 
می نماید  و هر یک از این نيمه ها قاشقی شکل هستند . ماهک 
V شکل نيز مشخصه خوبی است و د ر برخی ناخن ها تنها 

ناهنجاری مشهود  است.

تصویر شماره 37: د یستروفی ناخن، ناخن های 
د یسپلاستیک که به راحتی شکسته می شوند ، نازک و 

هایپوپلاستیک هستند 
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تصویر شماره 38: فقد ان استخوان کشکک

تصویر شماره 39: هایپوپلازی و د یستروفی ناخن
ناهنجاری كشکک شامل كاهش اند ازه یا فقد ان واقعی است. 
گرچه زانو ناپاید ار به نظر می رس��د  ليکن این ناهنجاری د ر واقع 
موجب ناراحتی بسيار خفيفی می شود . مفاصل آرنج معمولاً یک 
بد شکلی واضح را نشان می د هند . زاویه بين ساعد  و بازو كاهش 
می یاب��د  و محد ود ی��ت چرخش به خارج )سوپيناس��يون( و باز 
كرد ن ناكامل آرنج وج��ود  د ارد . د ر برخی موارد  ناهنجاری فقط 
د ر راد یوگرافی قابل مش��اهد ه است و یک مفصل بد  جای گرفته 
را نش��ان می د هد  كه د ر آن س��ر راد یوس به طور ناقص تشکيل 
شد ه و نيمه د ر رفتگی د ارد  و توسط یک سر كوچک ناقص رشد  
كرد ه مفصل می شود . این تغييرات همچنين سبب مزاحمت اند كی 
می ش��وند . شاخ های ایلياک د ر صورت بزرگ بود ن ممکن است 
لمس شوند  اما معمولاً فقط د ر راد یوگرافی قابل مشاهد ه هستند . 
این خارها از مركز سمت خارجی استخوان ایليوم بر می خيزند  و 

د ر جهت خلفی طرفی برجستگی می كنند .
تغييرات كليوی از نظر بالينی ش��امل گلومرولونفریت مزمن با 

آلبومينوری مد اوم وسيلند رهایی از تمامی انواع و گاه گلبول های 
قرمز د ر آزمایش رسوب اد رار می باشد . عملکرد  كليه ممکن است 
كاهش یافته باشد . گرچه سایر تغييرات معمولاً د ر اشخاص مبتلا 
وجود  د ارند ، ليکن تغييرات كليوی ناثابت بود ه و تنها خصوصيت 
 وخي��م این س��ند رم می باش��ند . Goodman و Cuppage و 
Ben Bassat با استفاد ه از ميکروسکوپ الکترونی نشان د اد ند  
كه این تغييرات ش��امل ضخيم شد گی و چروكيد گی غشاء پایه 

گلومرولی است.

ستیغ�د�ار�شد�ن�بیش�از�حد��یا�د�یستروفی��20ناخن�
د�وران�کود�کی

ستيغ د ار ش��د ن بيش از حد  ظاهراً نقص اوليه می باشد  و این 
مورد  ناش��ی از گود ه های متعد د  كه به د نبال همد یگر می باش��ند ، 
نيس��ت. كود ک با ناخن های طبيعی به د نيا می آید  اما بعد  از چند  
ماه یا چند  سال تمام ناخن هایش به صورتی بيش از حد  ستيغ د ار 
می شوند . ستيغ د ار شد ن د ر كوتيکول آغاز شد ه و به سمت نوک 
آن پي��ش می رود . خطوط فراوانی نزد یک یکد یگر وجود  د ارند  و 
موجب از د س��ت رفتن شفافيت ناخن وكد ر شد ن آن می شوند . 
د ر نهایت یک ناخن بد  ریخت پد ید  می آید . هيچ گونه ناهنجاری 
پوس��تی یا ناهنجاری د ر م��و د ید ه نمی ش��ود . د ر اكثریت موارد  
هيچ گونه سابقه خانواد گی مربوط به اختلال مشابهی وجود  ند ارد . 
د یس��تروفی د ر مراحل اوليه زند گی بد ترین حالت را د اشته و با 
پيشرفت سن بتد ریج كاهش می یابد . با توجه به عد م مشاهد ه این 
حالت د ر بالغين، این امکان كه نهایتاً به طور كامل پاک می گرد د  
وج��ود  د ارد . د رمان اثر اند كی د ر پيش��رفت این حالت د اش��ته و 

استفاد ه از لاک ناخن این بد شکلی را می پوشاند .

تصویر شماره 40: د یستروفی همه ناخن ها
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تصویر شماره 41: د یستروفی همه ناخن ها

تصویر شماره 42: د یستروفی همه ناخن ها با شیارهای طولی

تصویر شماره 43: د یستروفی همه ناخن ها با شیارهای بسیار 
واضح طولی

تصویر شماره 44: د یستروفی همه ناخن ها همراه با ستیغ های طولی
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