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  113-118: 1387 بهار،1، شماره 26مجله علمي سازمان نظام پزشكي جمهوري اسلامي ايران، دوره
  

  0015:كد مقاله موردي گزارش 
  

  

  
  ارنده وز خونسازي خارج از مغز استخوان به شكل ضايعه فشبر       

      نخاعي و مغزي
   

         يدهكچ  

  
تاكنون گرفتاري داخل جمجمه اي يا نخاعي ناشي از هماتوپوئيز اكسترا مدولاري در              :مقدمه

موارد معدودي گزارش شده است كه به صورت ضايعات اكسترادورال بـوده و يـا بنـدرت در                

. تيوم پيلوسـيتيك رخ داده اسـت      داخل يك تومور از نوع همانژيوبلاستوم، مننژيوم يا آستروس        

چنين مـواردي اغلـب بـدنبال ابـتلا بـه يـك بيمـاري خـوني مثـل لوسـمي ميلوبلاسـتيك حـاد،                         

در ايـن   . ميلوفيبروز يا سندرم هاي ميلوديسپلاستيك و همچنين تالاسـمي مـاژور بـوده اسـت              

يك ضـايعه   مقاله ما موردي را گزارش داده ايم كه در آن هماتوپوئيز اكسترامدولاري به شكل               

 در اين   .فشارندة نخاعي و پس از مدتي به شكل يك ضايعه داخل جمجمه اي تظاهر كرده است               

مقاله علاوه بر يافته هاي آسيب شناختي و تصوير برداري متـدهاي درمـاني و تـأثير آنهـا بـا                

  . جزئيات ارائه شده است

 همـــاتوپوئيز اكـــسترامدولاري ، ضـــايعات فـــشارنده نخـــاعي و:واژگـــان كليـــدي
  مغزي

  
    15/2/87:تاريخ پذيرش مقاله           6/3/87: تاريخ اصلاح نهايي          24/4/86 :تاريخ دريافت مقاله         
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 1386زمستان،4؛ شماره25دوره/ي جمهوري اسلامي ايرانمجله علمي سازمان نظام پزشك

 
       ه  مقدم                        

 سالة متأهـل و خانـه داري        43بيمار خانم   
 به علت   1383است كه در بهمن ماه سال       

انتشار به هر دو انـدام      كمردرد يك ساله با     
درد فـوق بـه     . تحتاني به ما مراجعه نمـود     

معاينـه  . درمان هاي طبي پاسخ نداده بـود      
عصبي نشان دهندة كاهش قدرت حركتي      

5در ديستال اندام هاي تحتاني در حد    
 و 4

نيز فقدان رفلكس هاي اندام هاي تحتاني       
نگـان  به علـت درد بيمـار راه رفـتن ل         . بود

(limping gait)معاينه حسي، .  داشت
 5L و 4Lاختلال حس در درماتوم هاي     

عملكـرد اسـفنكتري طبيعـي      . را نشان داد  
در بررسي تصوير بـرداري از نـامبرده،        . بود

MRI       ستون فقرات لومبوسـاكرال نـشان 
دهنـــدة يـــك ســـيگنال غيـــر طبيعـــي 

ــسترادورال ــا 3L از اك ــاهش 3S ت  و ك
. سيگنال مغز استخوان در اين نـواحي بـود     

در كنار اين ضايعه يك تـودة پـاراورتبرال         
جهـت بررسـي بيـشتر      . نيز مـشاهده شـد    

MRI       كل ستون فقرات و مغز با و بـدون 
تزريق ماده حاجب انجـام شـد كـه در آن           

ا تزريــق مــادة ســيگنال ضــايعة مــذكور بــ
ــه عــلاوه ضــايعة    ــشديد شــد ب حاجــب ت

enhancing    اكسترادورال با فشار جزئي 
 و  11T تـا    3Tدر ستون فقرات پـشتي از       

ــوردوز  MRIدر  ــاهش لـ ــرويكال كـ  سـ
 MRI) 1شـكل   . (سرويكال گزارش شـد   

مغزي با و بدون تزريق ماده حاجب نرمال        
 اســكن شــكم و لگــن بــا – CTدر . بــود

تزريق خوراكي و وريدي ضايعه اي يافـت        
در بررسي پاراكلينيك افزايش تعـداد      . نشد

اريتروسيت ها و كاهش حجم سلول هـاي       
ــز  ــاهش غلظـــت  (MCV)قرمـ  و كـ

 , MCH)هموگلــوبين در ســلول هــا 
MCHC) ــداد ــزايش تعـــــ      و افـــــ

رتيكولوسيت هـا و در بررسـي ردة سـلول          
فيــف و انــدكي هــاي ســفيد، لكوســيتوز خ

  . ميلوسيت و سلول هاي باند ديده شد
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از اين رو مشاوره با متخصص همـاتولوژي     
درخواست شد كه براسـاس آن درخواسـت        
اســـمير خـــون محيطـــي و الكتروفـــورز 

اسمير خـون محيطـي     در  . هموگلوبين شد 
N-RBC ــيتوز )( و آنيزوســــــ  و 1+

ــيتوز  )(ميكروســ ــوكرومي 2+  و هيپــ
)( )( ، پـــوئي كيلوســـيتوز  2+  و 2+

 و (tear drop)سلول هاي قطره اشكي 
target cellو اسفروسيت ديده شد  .  

لوبين بيمار در حد نرمـال      الكتروفورز هموگ 
 با توجـه بـه نرمـال بـودن پروفيـل       . بود

انعقـادي و رو بـه پيـشرفت بـودن علائــم     
عصبي و عدم جواب به درمان طبـي پـس          
از مــشاوره هــاي لازم تــصميم بــه عمــل 

با توجه به اينكه علائم     . جراحي گرفته شد  
عصبي بيمار از نوع سندرم نورون محركـه        

ــاني  ــا ت(LMN)تحت ــود و ب ــه  ب وجــه ب
ــا 3Tگــستردگي وســيع از   و كــم 11T ت

بودن اثر فشاري ضايعة توراسيك تـصميم       
گرفته شد ابتدا دكمپرسيون ضايعة كمـري       

  . انجام شود
پس از انجام مقدمات فوق الذكر بيمـار در         

ــعيت دمــــر    تحــــت (prone)وضــ
 قـرار   1S تا   2Lلامينكتومي دو طرفه از     

گرفت و ضايعه وسـيع مـشابه بـا همـاتوم           
ارگانيزه متشكل از نسج نـرم شـكننده بـه          

رنگ خاكستري تيره در سرتاسر محـل در        
روي دورا ديــده شــد كــه تــا حــد ممكــن 
برداشته شـد در آسـيب شناسـي بـه روش        

frozen       هماتوپوئيز اكـسترا مـدولاري ، 
تخليــه تومــور وآزاد ســازي . گــزارش شــد

. ريشه هاي عصبي با موفقيت انجـام شـد        
در بررسي ميكروسكوپي بـا رنـگ آميـزي         

H&E      جايگزيني گستردة نسج چربي بـا ،
سلول هاي خونساز كه عمدتاً از رده هـاي         
ــشكيل شــده   ــد و گرانولوســيتي ت اريتروئي
بودند همراه با مگاكاريوسيت هاي پراكنده      

  . گزارش شد
 پاســخ آســيب شناســي و بــا بــا توجــه بــه

ــاران متخـــصص     ــا همكـ ــشورت بـ مـ
همــاتولوژي، اقــدام بــا آسپيراســيون مغــز 
اســــتخوان شــــد كــــه در گــــسترش 
ميكروسكوپي سلول هاي مگاكاريوسيت با     
شكل طبيعي و در ردة قرمز، سـلول هـاي          
نرموبلاســت بــا سيتوپلاســم چروكيــده در 
مراحل نهايي تكامل و در ردة سفيد شيفت        

پ و افـزايش خفيـف      خفيف به سـمت چ ـ    
لنفوسيت ديده شد كه حكايـت از افـزايش         
خونسازي مي كرد بـه علـت درگيـري در          
ناحية توراسيك بيمار تحت راديوتراپي كل      
ستون فقرات قـرار گرفـت كـه بـا بهبـود            

در بررسـي   . تدريجي پاراپارژي همراه بـود    
هاي پي گيري اثري از عود ضايعات يافت        

 تزريق از    با MRIنشد و اين امر با انجام       
 مـاه   6سيستم عصبي با فاصله زماني هـر        

  . يكبار تأئيد شد
 ماه پـس از اولـين مراجعـه، بيمـار بـا             21

سردرد و تاري ديـد از چنـد هفتـه پـيش،            
درمعاينه باليني ادم   . مجدداً به كلينيك آمد   

ــة    ــه از درج ــاپي دو طرف ــا  4پ ــراه ب  هم

ــارزي خفيــف  )(پاراپ 5
.  يافــت شــد+4
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لكس هاي وتري بطور منتـشر افـزايش        رف
  . يافته و رفلكس كف پايي، اكستانسور بود

 كل سيستم عصبي بـا و بـدون         MRIلذا  
 MRIدر  . تزريق ماده حاجب انجـام شـد      

ــه     ــستراآگزيال در ناحي ــودة اك ــزي، ت مغ
فرونتــال راســت و يــك ضــايعه كــوچكتر 
اكستراآگزيال در ناحيـه فرونتـال چـپ در         

. فريك يافـت شـد    قدام شيار اينتر همي س    
سخت شامة مجاور با تزريق مـاده حاجـب         

 ديـده  dural tailتشديد شده و علامت 
ــد ــاطقي از   . شــ ــه منــ ــمن آنكــ ضــ

enhancement      در مننژ بطور پراكنـده 
 10شيفت ميدلاين به انـدازه      . مشاهده شد 

شـكل  (ميلي متر از راست به چپ ديده شد       
 ستون فقرات فقط تغييـرات      MRIدر  .)2

وتراپي و نيز تغييرات مربـوط    مربوط به رادي  
  . به دستكاري جراحي قبلي ديده شد

در بررسي پاراكلينيـك، ترومبوسـيتوپني و       
  . لكوسيتوز مشهود بود

%.,,. 63711910764 3

6
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%,%,% 51371 === MonocyleLymphPoly  
%,%,% 191 === teMetamyeloyStabMyelocyte  

  
 پـوئي كيلوسـيتوز     در اسمير خون محيطي   

)( )( ، هيپـــوكرومي 2+  ، پلـــي  2+
)(كرومــــازي، ميكروســــيت  +1 ، N-

RBC سلول هاي قطره اشكي ، (tear 
drop) )( )( و اُوالوسيت    1+ فت  يا 1+

  . شد
 به بيمـار قبـل از       به علت ترومبوسيتوپني،  

 واحد پلاكت تزريق شـد و       5عمل جراحي   
پس از اصلاح ترومبوسيتوپني به علت ادم       

 به منظور كاهش اثر فـشاري       4پاپي درجه   
(mass effect)    بيمـار تحـت جراحـي 

ــت و    ــال راسـ ــومي فرونتوپاريتـ كرانيوتـ

ــت و    ــمت راسـ ــايعه سـ ــسيون ضـ رزكـ
يافته هـاي حـين     . دوراپلاستي قرار گرفت  

دهندة توموري پـر عـروق بـه        عمل نشان   
رنگ تيره، در زير سخت شامه بود كـه در          

 تهاجم (pia matter)مناطقي به پيامتر 
، هماتوپوئيز  frozenدر بررسي   . يافته بود 

پس از عمـل    . اكسترامدولاري گزارش شد  
جراحي بيمار دچار همي پارزي نيمه چـپ        

 اسكن مغـزي پـس از       -CTدر  . بدن شد 
ثـر فـشاري بـر      عمل، ادم محل عمل بـا ا      

اهده بطن طرفي راست بدون خونريزي مش     
بيمار تحـت درمـان ادم مغـزي قـرار          . شد

گرفت امـا پـس از دو روز علائـم عـصبي            
تشديد يافته و همي پلژي سمت چپ پيـدا       

. كـه درمـان هـاي لازم شـروع شـد          . كرد
ــزي   ــكوپيك ضــايعه مغ بررســي ميكروس
نشان دهندة رده هاي اريتروئيد، ميلوئيـد و       
ــا ارحجيــت رده هــاي   مگاكاريوســيتيك ب

ولوســـيتيك بـــود كـــه اريتروئيـــد و گران
همــاتوپوئيزيس اكــسترامدولاري را تأييــد 

ــرد  ــي ك ــاران    . م ــا همك ــشورت ب ــا م ب
هماتولوژيست و انكولوژيست بيمار جهـت      

مراقبـت  . راديوتراپي كرانيـال ارجـاع شـد      
هــاي جنبــي نظيــر فيزيــوتراپي و بررســي 
مشكلات عمومي شروع شد و بـه تـدريج         
علائم عصبي بهبود يافت و بيمار با كمك        

  .  همي پارتيك به راه افتادgait و با عصا
  
  

بحث                   
گرفتاري داخل جمجمه اي يا اسپاينال بـه        
علت هماتوپوئيز اكسترامدولاري به شـكل      
ضايعات اپيدورال و يا بندرت در داخل يك        
تومور ديگر مثل همانژيوبلاستوم، مننژيوم     
يا آستروستيوم پيلوسـيتيك گـزارش شـده        

  )1و2. (است
معمولاً چنين حالتي بدنبال ابتلا بـه يـك          

، ميلـوفيبروز،   AMLبيماري خوني مانند    
ــا     ــسپلاستيك ي ــو دي ــاي ميل ــندرم ه س

ــاژور گــزارش شــده اســت و   تالاســمي م
بندرت در غياب چنين مواردي ديـده مـي         

  )1-3. (شود
ــاتوپوئيزيس   ــائين همــ ــسيدانس پــ انــ

 اينتراكرانيــال (EMH)اكــسترامدولاري 
سلول هاي با پتانسيل    دال بر آن است كه      

 بنـــدرت محـــيط CNSهمـــاتوپوئيز در 
  )2. (حمايتگر مساعدي پيدا مي كنند

مورد فوق الذكر علاوه بر نداشتن بيمـاري        
زمينه اي خوني، گرفتـاري سـتون فقـرات         
ــس از آن   ــاكرال و پ ــيك و لومبوس توراس
ــار   ــال را در يــك بيم ــري اينتراكراني درگي

وجه گزارش مي كند كه در نوع خود قابل ت    
  . مي باشد

 ناشـــي از همـــاتوپوئيز CNSدرگيـــري 
اكسترامدولاري نادر مـي باشـد و در اكثـر          
مــوارد گــزارش شــده، بــصورت درگيــري 

  )1-9. (اينتراكرانيال بوده است
درمان هاي پيشنهاد شده شـامل جراحـي        
ضــايعه، و نيــز مخلــوطي از راديــوتراپي و 
شيمي درماني در مواردي است كه بيماري       

. ك بيماري خوني رخ داده است     در زمينه ي  
بـه عـلاوه   ) 3 و5 و6 و10 و11  و 12 (

 در  EMHتزريق خـون در مـواردي كـه         
ــا    ــوفيبروز ي ــاژور، ميل ــمي م ــه تالاس زمين
ــد    ــد مفيـ ــسپلازي رخ داده باشـ ميلوديـ

   (10).است
در بيمار ما به علت نبود كم خـوني و حـاد            

و ) 4ادم پـاپي درجـة      (بودن علائم عصبي    
ثير ترانسفوزيون اقدام بـه     زمان بر بودن تأ   

ــه انجــام    ــار ب ــشد  و ناچ ــق خــون ن تزري
  . رزكسيون جراحي شديم

راديوتراپي به عنوان درمان تكميلي باعـث       
از بين رفتن ضايعه توراسيك بهبود علائم       
نورولوژيك و جلوگيري از عود حـداقل بـه         

تشديد ادم مغـزي   .  سال شده است   3مدت  
پس از رزكسيون چنـين ضـايعاتي توسـط         

Gregorios      و همكارانش گزارش شده  
  ) 8. (است
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همچنانكــه بيمــار مــا نيــز پــس از عمــل  
جراحي دچار ادم محل عمل و همي پلژي        
شد اگر چه در بيمار گـزارش شـده توسـط          

Gregorios ، EMH در زمينــــــــه 
  . مننژيوم بدخيم رخ داده بود

بهر حال تـصميم گيـري در مـورد درمـان      
رت بيشتر و   صحيح اين بيماران نياز به تجا     

  .سري هاي بزرگتر دارد
  
  

 EMH توسـط    CNS اگرچه درگيـري    
بسيار نادر است بايد بـه عنـوان تـشخيص         

  افتراقي احتمالي 
        در بيماران مبتلا به بيماري هاي خوني مد

  )2و 13و 14. (نظر قرار بگيرد
 توجه به مفيد و مؤثر بودن راديـوتراپي و          

ــروز ادم مغــزي پــس از عمــل   احتمــال ب
  حي ضايعات اينترادورال شايد جراح را جرا

  
  
  
  
  

  
  
  

قبل از اقدام به عمل جراحـي در صـورتي          
ق           كه وخامت بيماري اجازه دهـد بـه تعمـ

  . بيشتري وادارد
  
  
  
  
  

    
 
  
  
  

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  )1(شكل
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MRI       ستون فقرات لومبوسـاكرال نـشان 

دهنـــدة يـــك ســـيگنال غيـــر طبيعـــي 
ــسترادورال ــا 3L از اك ــاهش 3S ت  و ك

  سيگنال مغز استخوان در اين نواحي بـود 
ــايعة  ــه عــــلاوه ضــ  enhancingبــ

ــا فــشار جزئــي در ســتون   اكــسترادورال ب

 MRI و در    11T تـا    3Tفقرات پشتي از    
ال گزارش  سرويكال كاهش لوردوز سرويك   

 .شد
  

  
  
  
  
  
  
  
  
  

    
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

 )2شكل (  
 

 مغزي، تـودة اكـستراآگزيال در       MRIدر  
ــايعه     ــك ض ــت و ي ــال راس ــه فرونت ناحي
كوچكتر اكـستراآگزيال در ناحيـه فرونتـال        
چپ در قدام شـيار اينتـر همـي سـفريك            

سخت شامة مجـاور بـا تزريـق        . يافت شد 
 duralماده حاجب تشديد شده و علامت 

tail   ضـمن آنكـه منـاطقي از       .  ديده شـد
enhancement      در مننژ بطور پراكنـده 

 10شيفت ميدلاين به انـدازه      . مشاهده شد 
.ميلي متـر از راسـت بـه چـپ ديـده شـد             

. 
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