
âõAo} /kôoû 9 / yíBoû 4/ |qìvPBó 3831 248

|âõAo}/ kôoû 9, yíBoû 4, qìvPBó 3831|, 842-052

qìýñú ôølÙ
|èýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ üà AgPçë AoSþ AuQ Þú ypôÑ @ó

Aquñýò Aôèýú Îípô GB ÞBø{ ìñPzpGBÖQ ̂pGþ, @ÞpôìãBèþ,
@ÞBðPõqüw ðýãpüßBðw ô ÎçDî küãpìTê AÖrAü{ ̂pGþ gõó ô küBGQ
Úñlÿ ìþ|GByl |ô OÓýýpAR uýpôOýà ÞHlÿ ðýrAqÎõAoÅ küpox @ó
AuQ. GýíBoÿ Gú|¾õoR AOõqôìBë ìÓéõJ |Gú AoV ìþ|oul. Aüò GýíBoÿ
GvýBoðBkoAuQ ô øpAq̂ñl âBû üà ìõok yñBuBüþ ìþ|yõk.(1), yýõÑ
@ó koGÏÃþ AqìpAWÐ| ÞíPpAqüà ko21 ìýéýõó ð×pârAo} ylû AuQ.(2

ô 3),koAüñXB Gú ârAo} üà ìõok Kvp31uBèú AqAüò GýíBoÿ ðBkoGB
OËBøpÎçDî ÞHlÿ ô uýpôqÞú ÎBoÂú ðBko@ó ìþ|GByl ìþ|KpkAqüî. ko
Âíò 31 uBë ÚHê üà ìõok küãpAqèýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ
(|Kvp5/2|uBèú) OõuÈ|ìõöèØ Aôë ô øíßBoAó Gú ̂BN ouýlû AuQ.(4)

|ârAo} ìõok
|GýíBoKvp31uBèú|Aÿ AuQ Þú GB yßBüQ kë|kok ô @uýQ )seticsa(

|ìpAWÏú ðíõkû AuQ. GýíBoüà ø×Pú ÚHê GB Êò Gú @ðv×BèýQ Aôoüõðþ
koüßþ AqGýíBouPBðùB OdQ ðËpGõkû AuQ Þú GÏl AqOpgýÀ Gú OloüY
AOvBÑ yßî, ÎçDî @ðv×BèõKBOþ ÞHlÿ ô ÖzBogõó GBæ KýlA Þpk ô GB

GýdBèþ ylül ìXlkA« GvPpÿ yl.
|koìÏBüñú GBèýñþ Gú|ÆõoÞéþ @OpôÖþ ylül ̂pGýùBÿ qüpWélÿ

kAyQ Þú GñB Gú â×Pú ìBkoAqGlô Oõèl ôWõk kAyPú AuQ. øpkô AðlAï
)seitimertxe(||øýLpOpôÖýú ô @ÞpôìãBèõDýl Gú ðËpìþ|ouýlðl.
ìõøBÿ upÂhýî ô ìXÏl ô OÏlAk qüBkÿ Aq@ðùB u×ýl Gõk. @ÞBðPõqüw
ðýãpüßBðw ylül koKõuQ âpkó, qüpGÓê, kôoðBÙ, ðBcýú OñBuéþ ô
|kuPùB ôWõk kAyQ. AqðËpÚlÿ ðvHQ Gú øívò ô uBæó gõk GéñlOp
Gõk. koìÏBüñú yßî @uýQ ìzùõk Gõk, ðBÙ Þíþ GpWvPú ô
øýLpKýãíBðPú ô kAoAÿ âpk} gõó WBðHþ Gõk. KùñBÿ |ÆdBë 041
ìýéþ|ìPpô ÞHl ðýr3| uBðPþ|ìPpqüpèHú kðlû|øB ÚBGê èíw Gõk.

kouõðõâpAÖþ AðXBï|ylû GBqOBJ )ohce(|| ÞHlÿ gzò ô ÚÇpôoül
KõoR 31 ìýéþ|ìPpGõk.

|kooAküõâpAÖþ Ú×vú uýñú Groâþ AðlAqû ÚéI ìzùõk Gõk.
|ko@ðlôußõKþ AðXBï ylû kô Îlk ôAoüw ìpÿ koWú |III |koSéU

ìýBðþ ô OdPBðþ külû ìþ|yl.
«|TP| GýíBo23 SBðýú Gõk Þú GB AÚlAìBR koìBðþ A¾çf ðzl ô AðXBï

GýõKvþ ÞHl AìßBó|Knüpðãpkül ôèþ ÎçDî GBèýñþ ô @qìBüzãBøþ uýpôq
ÞHlÿ AqÚHýê ̂íBÚþ yló AðãzPBó, Úpìrÿ ÞØ kuQ, süñßõìBuPþ
)aitsamocenyg(|, |TP |Æõæðþ ô @èHõìýò| KBüýò oA ðzBó ìþ|kAk
(Wlôë 1).

ðõüvñlû ìvEõë: ìzùl, GýíBouPBó ÚBDî, âpôû AÆ×Bë 
Oé×ò: 1434148| |  1150 ðíBGp: 6208348|   1150

|kÞPpuýíýò KpOõÿ1|, kÞPpkAôk ypü×þ2, kÞPpcíýl gBè¿þ3
1AuPBk,| Gh{ ÞõkÞBó ô âõAo} ÞõkÞBó, GýíBouPBó ÚBDî, kAðzãBû Îéõï Kryßþ ìzùl

2| AuPBk, Gh{ âõAo}, GýíBouPBó ÚBDî, kAðzãBû Îéõï Kryßþ ìzùl
3Ktôøzãp, GýíBouPBó ÚBDî, kAðzãBû Îéõï Kryßþ ìzùl

^ßýlû
|èýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ )yhportsydopil dezilareneg latinegnoc(||GýíBoÿ GvýBoðBkoô Kýzpôðlû|Aÿ ìþ|GByl (1 ko21 ìýéýõó ð×p).

ìHPçüBó Gú Aüò GýíBoÿ GB OËBøpAR GBèýñþ @OpôÖþ GBÖQ ̂pGþ, ÚýBÖú @ÞpôìãBèõDýl, @ÞBðPõqüw ðýãpüßBðw|)snacirgin sisohtnaca(|,
øýLpèýLýlìþ|)aimedipilrepyh(|, |küBGQ Úñlÿ üB AgPçë OvQ Odíê âéõÞrô Gú ðloR uýpôqÞHlÿ ìpAWÏú ìþ| Þññl. 

|GýzPpüò ìõAok ârAo}|ylû koìÛBæR Kryßþ 8 ìõok AqGpqüê ô 6 ìõok AqÞzõoøBÿ |AußBðlüñBôÿ Gõkû AuQ ô GÛýú ìõAok Gú|¾õoR ârAoyùBÿ üà
üB kô ìõokÿ Gõkû AuQ. GBæOpüò uò GýíBoAó ârAo} ylû 91 uBë ìþ|GByl.

koAüò ìÛBèú ârAo} ìõok, Gú ìÏpÖþ üà ìõok Kvp31 uBèú ìHPç Gú ðõÑ ìBkoqAkÿ |èýLõküvPpôÖþ GB ÎBoÂú ðBkouýpôqÞHlÿ ìþ|KpkAqüî.
Þéýl ôAsû:èýLõküvPpôÖþ ìñPzp ìBkoqAkÿ, uýpôq ÞHlÿ, KpÖzBoÿ KõoR 
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ìÛBèú ârAo} ìõokøírìBðþ |èýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ ôKpÖzBoÿ KõoR; 
ârAo} üà ìõok ôìpôoÿ GpìÛBæR ìñPzpylû
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èýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ ôKpÖzBoÿ KõoR

|GýíBokoìÏBüñú Gùpû øõyþ ÆHýÏþ kAyQ. AqðËpkouþ ìzßéþ
ðlAyPú|AuQ ô ðípû|øBÿ ôÿ kocl ìPõuÈ ìþ|GByl; cPþ koAôÚBR
ÖpAÒQ gõk Gú | ÞBouBgQ Glðú AOõìHýê ìzÓõë AuQ.

|O¿Bôüp4-1 GýíBoìõok ðËpoA ðzBó ìþ|køl.

GdU 
èýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ üà GýíBoÿ ̂ñl ÎÃõÿ Kýzpôðlû

AuQ Þú Gú|¾õoR AOõqôìþ ìÓéõJ Gú AoV ìþ|oul. yýõÑ Wñvþ ko
AÞTpìÛBæR koìpk ô qó ìvBôÿ ârAo} ylû AuQ, ôèþ koGÏÃþ
ìÛBæR kokgPpøB GýzPpAqKvpøB ârAo} ìþ|yõk.(1)

ÖÛlAó ̂pGþ koøñãBï Oõèl ìzhÀ AuQ, ôèþ GÛýú ÎçDî Gú OloüY
AüXBk ìþ|yõðl. Aüò GýíBoÿ GvýBoðBkoAuQ ô yýõÑ @ó ÞíPpAqüà ko
21 ìýéýõó ìþ|GByl.(5), GpAuBx ìÇBèÏú âBoå«|ô øíßBoAó OB uBë
4002 OÏlAk 021 ìõok koupOBupWùBó ârAo} ylû AuQ.(3), Aôèýò GBo
kouBë 4591 OõuÈ |GpAoküñéþ««ô ko9591 Gú ôuýéú» |uýM«««|Gú ðBï
uñloï  GpAoküñéþ-uýM ðBìýlû yl.(3), øpAq̂ñl âBû üà ìõok Wlül
AqèýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ ârAo} ìþ|yõk. 

GýzPpüò OÏlAk ârAo} ylû AqGpqüê OõuÈ KBDõèõ««««|ô øíßBoAó
8 ìõok Gýò 3 ìBû OB 91 uBë ìþ|GByl.(3), Kw Aq@ó AqAußBðlüñBôÿ
OõuÈ ðBWBo«««««|ô øíßBoAó 6 ìõok ârAo} ylû AuQ.(9), ko
ìÇBèÏú Þço««««««|ô èþ«««««««|Gú uýpôqÞHlÿ AyBoû ylû
AuQ.(6 ô 7ô 8 ô 9), koclôk 31 uBë ÚHê üà ìõok Kvp5/2uBèú OõuÈ

ðPýXú ÎñõAó @qìBü{ ðPýXú ÎñõAó @qìBü{

til/tinu045 @èßBèò Öv×BOBq|)hP klA( 0086 (26 ko¾l Kéþ ðõÞéEp) âéHõèùBÿ u×ýl )CBW(

001/|gm |7 GýéýpôGýò OõOBë)latoT .liB( 001/|g |5/11 øíõâéõGýò )bH(|

001/|gm |2 GýéýpôGýò ìvPÛýî )tceriD liB( 4/73|ko¾l øíBOõÞpüQ )tcH(

001/|gm|081 ÞévPpôë)lohC( tiL/ |00097 KçÞQ)talP(

001/|gm |032 Opÿ âéývýpül)GT( 001 cXî ìPõuÈ âéHõë Úpìr|)VCM(

001/|gm |82 |LDH| 001/|gm| 7/8| Þévýî)aC(

001/|gm |011 |LDL| 001/|gm |6/4 KPBuýî)K(

(GBæÿ tiL/g|m|01) ÆHýÏþ øõoìõó oyl )enomroH htworG( 001/|gm |641 ulüî)aN(

lm/gn | 632 Aðvõèýò)nilusnI( 001/|gm 01 ÞpAOýñýò)rC(

lm/gn066|-561| (lm/gn 2/0 ÆHýÏþ GpAÿ 31 OB 81 uBë) øõoìõó oyl ìzBGú Aðvõèýò 1 )1-FGI(| |til|/rg |6/4 @èHõìýò)blA(

001/|gm |101| Úñl gõó )SB( ceS||23 qìBó KpôOpôìHýò |)TP(

ìhPê OvQ Odíê âéõâr)TTG( til/tinu 311 |TOGS

til/tinu |211 |TPGS

Wlôë 1|: @~qìBüzùBÿ AðXBï|ylû koGýíBoìHPç Gú èýLõküvPpôÖþ
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«««Siep
««««Paulo
«««««Najjar
««««««Klar
«««««««Lee



âõAo} /kôoû 9 / yíBoû 4/ |qìvPBó 3831 250

|kÞPpKpOõÿ ôøíßBoAó 
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4-ìÏBôó uÏýlÿ ÞõÞI, KpOõÿ uýíýò, ¾loÿ ìdíloÂB ô øíßBoAó.|
|èýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ (|ecnerwaL peiS|).| ìXéú GýíBoüùBÿ
ÞõkÞBó AüpAó, 1731; uBë ̂ùBoï, yíBoû 2: 31-302. 

01-ÎÛýÛþ üdýþ, ÞýùBðýlôuQ qoüò|OBZ, OBWpGByþ ÖpcñBq. || ârAo} üà ìõok
küvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ. ìXéú Îéíþ ðËBï Kryßþ Wíùõoÿ Auçìþ
AüpAó, 4731|; kôoû uýrkøî, yíBoû 2: 5-131. 

ìõöèØ Aôë ô øíßBoAó Aqìzùl koìXçR kAgéþ ârAo} yl.(4), 9
uBë ÚHê üà GýíBo5/3uBèú ìHPç Gú èýLõküvPpôÖþ AqOùpAó OõuÈ
üdýþ ÎÛýÛþ ô øíßBoAó ârAo} yl.(01), koüà ìõok kgPp9 uBèú
øípAøþ èýLõküvPpôÖþ ô |¾pÑÞíLéßw KBouýê )aispelipe laitrap

xelpmoc(|| ârAo} yl Þú Gú ðËpìþ|oul AgPçæR Aôèýú ̂pGþ ìõWI
OÓýýpAR Î¿Hþ ìpÞrÿ ðýrylû AuQ.(11), koârAo} küãpðõÑ
èýLõKpôOEýò koèýLõküvPpôÖþ oA OýM 4 ô øípAû GB GBæ oÖPò «|LDLV

|ìþ|kAðñl.(21)

Aôèýò ÎçìQ GýíBoÿ koèýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ AqGýò oÖPò
^pGýùBÿ qüpWélÿ ô AczB ìþ|GByl. ÎçDî küãpyBìê øýpuõOývî
||)msitusrih(|, ìõøBÿ ìXÏl ô gzà, @ÞBðPõqüw ðýãpüßBðw, AyPùBÿ
qüBk, ì×B¾ê @ÞpôìãBèõDýl ô GpWvPú, AgPçë møñþ, ÖéY üà|ÆpÖú,
ÞBoküõìýõKBOþ øýLpOpôÖýà)yhtapoymoidrac cihportrepyh(ô oyl
qôkox ðBcýú OñBuéþ ìþ|GByl.(1 ô 2)

ÖÛlAó ̂pGþ ô @OpôÖþ Gú Úloÿ AuQ Þú KõuQ oôÿ AuPhõAó
Þzýlû ìþ|yõk ô ̂ùpû gB¾þ Gú GýíBoìþ|køl.(1), GýíBoìB ðýrAüò
^ùpû |ìzhÀ oA kAyQ Þú GñB Gú â×Pú ìBkoAqGlô Oõèl Gú øíýò yßê
Gõkû AuQ ôèþ ÎçDî küãpGú OloüY AüXBk ìþ|yõk. @ÞBðPõqüw
ðýãpüßBðw koìÇBèÏú KBDõèõko5 GýíBo, Groâþ ÞHl ko6 GýíBo,
øýLpOpÿ| âéývpülìþko7 GýíBoô |««LDH |KBüýò ðýrko7 GýíBokülû
yl. koGýíBoìB ðýrøíú Aüò ÎçDî ôWõk kAyQ. 

øýLpèýLýlìþ, øýLpAðvõèýñývî ô küBGQ ÒýpÞPõOýà ìÛBôï Gú
Aðvõèýò AqÎçüî @qìBüzãBøþ Aüò GýíBoAó AuQ.(5), øõoìõó oyl
ÆHýÏþ AuQ ôèþ koKBui Gú ìdpá, Opye @ó ìhPê ìþ|GByl Þú ko

GýíBoìB ðýr̂ñýò Gõk. 
koèýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ âBøþ koâýpÿ ÞHlÿ külû

ìþ|yõk. koìÇBèÏú Þço|ô øíßBoAó üà kgPp8 uBèú GB èýLõküvPpôÖþ
ô uýpôqÞHlÿ ârAo} yl Þú koìÇBèÏú GB ìýßpôußõN AèßPpôðþ
AgPçæR ìýPõÞñloüBDþ ô AÖrAü{ OÏlAk KpAÞvþ|qôï|øB ðzBó kAkû yl.
AoOHBÉ ôAÂdþ Gýò ÒéËQ GBæÿ AuýløBÿ ̂pJ ô OßTýpKpAÞvþ|qôìþ
O¿õoìþ|yõk.(6)

koìÇBèÏú èþ|ô øíßBoAó ðýrüà yýpgõAo4ìBøú OBüõAðþ GB Groâþ ÞHl
ô ÆdBë, Þî|ôqðþ ô AyPùBÿ qüBk ârAo} ylû AuQ Þú koGpouþ ÞHl
OÓýýpAR ÖýHpôqKê|qðñlû KõoR Gú KõoR külû ìþ|yõk. koAüò ìõok ðýr
ðPýXú| âýpÿ ylû AuQ Þú AoOzBf ôuýÐ ̂pGþ ô uýpôqÞHlÿ ìíßò
AuQ AqÎõAoÅ qôkox GýíBoÿ GByl.(7)

koìÇBèÏú ôAÞõouýlô«««ô øíßBoAó ðýrGú OÓýýpAR ̂pGþ koÞHl ô
øLBOõìãBèþ AyBoû ylû AuQ.(8), GýíBoìB ðýrÎçDî yBgÀ uýpôq
ÞHlÿ ô KpÖzBoÿ KõoR oA kAyQ. 

koìÇBèÏú 8 ìõok OõuÈ KBDõèõìõokÿ AqKpÖzBoÿ KõoR ô uýpôq
ÞHlÿ ârAo} ðzlû AuQ.(3)

koKBüBó GBül OBCÞýl yõk Þú èýLõküvPpôÖþ ìñPzpìBkoqAkÿ
âBøãBøþ külû ìþ|yõk ô AâpGú Ößp@ó GByýî cPþ AqGlô Oõèl ÚBGê
OzhýÀ AuQ; ôèþ ÎõAoÂþ ìTê uýpôqÞHlÿ ô KpÖzBoÿ KõoR ko
uñýò GBæOpìíßò AuQ Gú OloüY ÊBøpyõðl ô qðlâþ Aüò GýíBoAó oA Gú
gÇpAðlAqðl. AèHPú uýpôqÞHlÿ koAüò GýíBoÿ ðBkoAuQ.

«Very Low Density Lipoprotein 
««High Density Lipoprotein
«««Wachorsidhu
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Congenital Generalized Lipodystrophy and Portal Hypertension

Congenital Generalized Lipodystrophy,

Coincident with Portal Hypertension: A

Case Report and Review of Literature

ABSTRACT

Congenital generalized lipodystrophy (CGL) is a rare and progressive
disorder (1 in 12 milion). Common clinical manifestations are lipoatrophy,
acromegaloid feature, acanthosis nigricans, Hyperlipidemia, diabetes
mellitus or abnormal glucose tolerance test.

Rarely fatty liver and cirrhosis is seen. The highest number reported in
literature is 8 cases from Brazil and 6 cases from Scandinavia, respectively.

The oldest case was a 19-year-old girl. Our case is a 13-year-old male
with all above manifestations, also he had liver cirrhosis.

Another case of CGL had been reported by first author of this article, 13
years ago in Iranian Medical Journal. Govaresh/ Vol. 9, No. 4, Winter 2004; 248-
250

Keywords: Congenital generalized lipodystrophy, Cirrhosis, Portal
hypertension
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