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گزارش 2 مورد جنین دلقکی(Harlequin Fetus) در 1 خانواده  
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مقدمه 

    جنین دلقکی (Harlequin Fetus) کـه اولیـن بـار توسـط 
Oliver Hart در سال 1750 گزارش گردید، شدیدترین فــرم 

ایکتیوز مادرزادی است.(1-4)  
    این بیماری از جمله اولین ژنودرماتوزهایی بود که گزارش 
 Fetal Ichthyosis-Ichthyosis Intrauterina شد و به آن
 Keratosis diffusa fetalis-Congenital diffuse
 maligna Keratoma-Malignant keratoma-Alligator

.baby نیز میگویند.(1)  

 

 
 

ــد      زمـان بـروز علائـم و تشـخیص بیمـاری در ابتـدای تول
ــه 36 -32  است(5) و اغلب نوزادان مبتلا قبل از موعد (بین هفت
ــته  بـارداری) متولـد میشـوند.(6و 7) نـوزاد مبتـلا بـا یک پوس
شاخی ضخیم صفحه مانند و موارد غــیر طبیعـی در چشـم و 
ــه حرکـت را  گوش و دهان و انتهاها به دنیا میآید. این ضایع
محدود کرده و سد محافظتی پوســت را سـرکوب میکنـد کـه 
این مسئله موجب میشود تا نوزاد مستعد ضایعات متابولیک 

و عفونت شود.  
 

چکیده  
     Harlequin Ichthyosis(H.I) یک فرم شدید ایکتیوز اریترودرمیک است که موجب میشود تا نوزاد ظاهر
عجیب و منحصر به فردی در زمان تولد داشته باشد. ظاهر پوست و ماهیت کشنده بیماری سبب شده است تـا
تحت عنوان جنین دلقکی (Harlequin Fetus) نامگذاری شود اما از آن جا که امروزه بقای برخــی از مبتلایـان
امکانپذیر است عنوان H.I مناسبتر به نظر میرسد. شیوع بیماری 1 در 300000 مورد ذکــر شـده و الگـوی
ــای سـالم دیـده شـده اسـت. وارثتی آن اتوزوم مغلوب میباشد اما جهش اتوزوم غالب جدید نیز در خانوادهه
ــد. پیشآگهی بیماری بسیار بد بوده و در اغلب موارد نوزاد طی چند ساعت تا چند روز پس از تولد فوت میکن
بارزترین نکته پاتولوژیک در بیوپسی پوســت ایـن نـوزادان هـایپرکراتوز میباشـد. در ایـن مقالـه 2 مـورد از
ــن بیمـاران نسـبت فـامیلی بیمارانی که فرزندان اول و دوم از 1 خانواده بودند، معرفی میشوند. پدر و مادر ای

(دختر عمه ـ پسر دایی) داشتند و نوزاد اول چند لحظه پس از تولد و دومی در سن 1 روزگی فوت کرد. 
           

کلیدواژهها:    1 – جنین دلقکی     2 – هایپر کراتوز      3 – ایکتیوز  
 

I) متخصص بیماریهای کودکان، دستیار فوق تخصصی بیماری نوزادان، بیمارستان حضرت علیاصغــر(ع)، خیابـان ظفـر، دانشـگاه علـوم پزشـکی و خدمـات بهداشـتی ـ
درمانی ایران.(*مولف مسئول) 

II) استادیار بیماریهای کودکان، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی همدان.  


