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۱۱۲                                                                                                                          بيژن كيخائي ،خدامراد زنديان و 

 همكاران   

 

 

تشخيص و درمان تحت فشاربودن  نخاع ناشي از هماتوپوئز خارج مغزاستخوان در 

  يك بيمار مبتلا به تالاسمي اينترمديا
        

 ∗∗∗∗∗∗∗∗∗∗∗∗    فاخر رحيمفاخر رحيمفاخر رحيمفاخر رحيم    ،،،،∗∗∗∗∗∗∗∗محمد پدراممحمد پدراممحمد پدراممحمد پدرام، ، ، ،     ∗∗∗∗∗∗∗∗خدامراد زنديانخدامراد زنديانخدامراد زنديانخدامراد زنديان        ،،،،    ۱۱۱۱∗∗∗∗بيژن کيخائیبيژن کيخائیبيژن کيخائیبيژن کيخائی

 
  چکيده 

ج از محل اصلی يعني ر خونساز خاريک اختلال نادر بوده که با ظهور اجزاء و عناص EMH(۱(هماتوپوئز خارج مغزاستخوان 
مـزمن  هـای   اين اختلال در بيماران مبتلا به اختلالات مزمن ميلوپروليفراتيو  و کم خـونی .ستخوان تشخيص داده می شودمغز ا
کـه در ايـن بيمـار     مـي شـود  سمی اينتر مـديا  گـزارش   لاا يک مورد بيمار مبتلا به ت اكنون.تيک مادرزادی بروز می کنديهمول
ساله که ابتدا با علائم درد  ۲۰بيمار  خانمی است. پوئز خارج مغزاستخوان در نخاع و توده اطراف مهره ها بروز کرده بودهماتو

ضمن تلاش برای درمان، گـزارش آنـرا بعنـوان يکــی از     .در ناحيه کمر، ساق پا و فضای دور مهره ای نخاع مراجعه کرده بود
  .  مي شودغزاستخوان ارائه موارد  نادر با تشخيص هماتوپوئز خارج م

  
  ، راديوتراپيهماتوپوئزمزولر اكستر تالاسمی اينترمديت،  :ناگ واژهکليد 

 
  

  مقدمه 

هماتوپوئز خارج مغزاستخوان يک اختلال نادر بوده که بـا  

ظهور اجزاء هماتوپوئز خارج از مغز اسـتخوان تشـخيص   

هماتوپوئز خـارج مغزاسـتخوان در فضـای    . داده می شود

. يشتر اعضايی مانند کبد و طحال را در برمی گيـرد شکم ب

چندين فرضيه مختلف بـرای ايـن عارضـه ارائـه گرديـده      

 بـا  بيماريهـای   در بروز اين عارضـه اغلـب    ).۱و۲(است 

مغز اسـتخوان  . همراه می باشد مزمن تيکياختلالات همول

معمولاً ميکروسکوپی بـوده و اغلـب طحـال،     ۲هيپرتروفي

 ،ها گيرد ولی در کليه لنفاوی را در بر میهای  کبد و يا گره

) غشاء خارجی قلب (آدرنال، پرده جنب، و پريکارد  غدد

اسـتخوان   همـاتوپوئز خـارج مغـز    .تواند هم بروز کند می

معمولاً بصورت واکنش جبرانی به انوع مختلف کم خونی 

ميلـوفيبروز     مانند  تالاسمی، کم خـونی داسـی شـکل، و   

  ).۳(ايجاد می شود 

  
1-Extramedullary  Hematopoiesis  
2-Hypertrophy 

  استاديار فوق تخصص خون و سرطان اطفال ، مركز تحقيقات تالاسمي و هموگلوبينوپاتي اهواز∗
                      استاد گروه کودکان خون وسرطان اطفال ، مركز تحقيقات تالاسمي و هموگلوبينوپاتي اهواز                                   ∗∗

  عضو مرکز تحقيقات تالاسمی و هموگلوبينوپاتی اهواز ∗∗∗
  نويسنده مسؤل- ۱

  

  

  

  ۳۰/۱۰/١٣٨٥: اعلام قبولي  ۲۶/۹/١٣٨۵: دريافت مقاله اصلاح شده  ۱۱/۴/١٣٨۵: دريافت مقاله
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 ۱۱۳                                          ...   تشخيص و درمان تحت فشار بودن نخاع ناشي از 

۱۳۸۶۱۳۸۶بهار بهار   ،،۱۱، شماره، شماره۶۶مجله علمي پزشكي، دوره مجله علمي پزشكي، دوره   

 

    تاريخچه بيمار

جهت يـافتن  علـت    با كم خوني مزمن ساله ای ۲۰خانم 

 ـ ه مرکـز تحقيقـات تالاسـمی و    فلج نسبی اندام تحتاني  ب

هموگلوبينوپاتی بيمارستان شـفا دانشـگاه علـوم پزشـکی     

بـا  ايـن بيمـار   . جندی شاپور اهواز ارجاع داده شـده بـود  

الا رفـتن  طوريکه  مانع ب(علائم کمر درد،  ضعف در پاها 

همراه با محدوديت حرکتي  مراجعه ) بيمار از پله شده بود

ا تشخيص تالاسـمی مـاژور    سالگي ب ۳بيمار قبل از . نمود

تحت درمان منظم  تزريق خون ماهيانـه  قرارگرفتـه بـود    

ولی يک سال بعد با تشخيص تالاسمی اينترمـديا  تزريـق   

  . منظم  خون به  نامنظم تغيير يافت

زردی  معاينه بالينی وی نشـان دهنـده رنـگ پريـده گـی،     

سانتی متر از ناحيه زير  ۳( خفيف و  بزرگي کبد و طحال 

معاينـه  عصـبی   در .  بود) ه دنده ای بصورت قابل لمسلب

حالت هيپوستزی نسبت به لمس همراه با  گزگز در سطح 

قدرت كاهش پشتی هم چنين  ۶و۵های   پايين تر از  مهره

  .يافـت گرديـد   بصورت قرينـه و واکنش تاندوني  حرکتی 

ارزيـابی وضـعيت   . معاينه بالينی  قفسه سينه طبيعـی بـود  

  ۹/۹به اندازه   ۱شان دهنده سطح هموگلوبينخونی بيمار ن

، درصـد  ۲/۳۲بـه ميـزان    ۲دسی ليتر و هماتوکريـت  /گرم 

، حجـم متوسـط   درصـد ۶تعداد رتيکولوسيت بـه ميـزان    

فمتـوليتر و حجـم متوسـط      ۶/۷۱بـه ميـزان    ۳گويچه ای

پيکـوگرم، غلظـت    ۸/۲۱به ميزان  ۴گويچه ای هموگلوبين

 ۶۹/۳۰بـه ميـزان     ۵حجم گويچه ای متوسط هموگلـوبين 

قرمـز بـه تعـداد     گويچـه اي دسی ليتر  و شمارش  /گرم 

۱۰۱۲
ليتر، شمارش گلبول سفيد به تعداد  /سلول  �۴۰۴۹

۱۰۳
۱۰۳ليتر و پلاکـت  بـه تعـداد    / سلول  �۵/۶

�۳۳۷ 

  . ليتر بود /پلاکت 

  : يافته های بيوشيمی نشان دهنده موارد ذيل بود

و بيلـی روبـين    ليتردسی /  ميلی گرم ۲/۴بيلی روبين کل 

 ۷۶۰تين ، فريـ ـميلـی گـرم در دسـی ليتـر     ۵/۰غير مستقيم

قليائی  PHدر الکتروفروز هموگلوبين  .ميلی ليتر /نانوگرم 

بـه   A1نشان دهنده هموگلـوبين  در محيط سلولز استات 

و  .درصـد ۸۵بـه ميـزان    F، هموگلـوبين   درصد۱۰ميزان 

   .بود  درصد۵به ميزان    A2هموگلوبين  

MRI ۶ ) نشان دهنده اتساع مهره به ميزان قابـل  ) ۱شکل

توجه و کشيده شدن تا کانال نخـاعی همـراه بـا افـزايش     

بافت اينترادورال درون بخـش خلفـی کانـال در محـدوده      

تالاسـمي  های پشتی بدلايل وجود بيماريهای خـونی   مهره

  .  می باشدنترمديا يا

                    

  موارد بالينی و درمان 

 که به طناب نخاعی ناشـی از  است  ن کنترل فشاریدرما

وارد می شود توسعه بافت هماتوپوئز خارج مغزاستخوان  

در فضای کانال مهره ای ستون فقرات نتيجـه افـزايش  در   

وان يا توسعه فضای مغـز اسـتخوان بـه    عملکرد مغز استخ

درمان تحت فشار قـرار گـرفتن    .استدرون كانال نخاعي 

ممکن اسـت   توپوئز خارج مغزاستخوانهمانخاع ناشی از 

بصورت کاهش فشار از روی نخاع با جراحی، راديوتراپی، 

بيمار مذکورجهت درمان به . يا تزيق  خون صورت گيرد و

مراجعه نموده که آنها درمان  جراحـی را   پزشکان مختلفی

بـا  تالاسـمي اهـواز   ولـی در مرکـز    او پيشنهاد نمودند، به

وره  و تزريـق خـون اقـدام بـه     راديوتراپی، هيدروکسـي ا 

به عنوان  بدون جراحي راديوتراپی به تنهايي و. درمان شد

درمـان موفـق   ). ۶و۵و۴( .شددرمان انتخابی در نظر گرفته 

دوز راديوتراپی،  هيدروکسی اوره به ميزان  بيمار با حداقل

  .ميلي گرم روزانه  و دو بار تزريق خون صورت گرفت۱۰
1-Hemoglobin  
2- Hematocrite 
3-Mean Corpuscular Volume 
4-Mean Corpuscular Hemoglobin  
5-Mean Corpuscular Hemoglobin  Concentration 
6- Magnetic Resonance Imaging 
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۱۱۲                                                                                                                          بيژن كيخائي ،خدامراد زنديان و 

 همكاران   

 

 

کبالت  با جمعیزدو سانتي گری ۱۶۰۰ار اشعه به ميزان بيم

 .دريافت نمـود  نوبت ۸در ناحيه نخاع پشتي بصورت  ۶۰

بطور کامل پاسخ داد و قادر بـه راه رفـتن    به درمان  بيمار

کانال  MRI. گرديد و اختلالات حسی او نيز از بين رفت

نشان دهنـده  ) ۲شکل (روز پس از درمان  ۴۳پشتی نخاع 

اين موضوع بود که تقريباً توده بصورت کامل از بين رفته 

پـس از درمـان نشـان     ارزيابی وضعيت خونی بيمار .است

دسـی ليتـر و   /گرم۲/۱۱به اندازه  دهنده سطح هموگلوبين

، تعداد رتيکولوسيت بـه  درصد ۲/۳۲هماتوکريت به ميزان 

  ۹/۷۱ای  به ميـزان   ، حجم متوسط گويچهدرصد۱ميزان 

ــوليتر و حجــم متوســط گويچــه  ــه  فمت ــوبين  ب ای هموگل

ای متوسـط   پيکـوگرم، غلظـت حجـم گويچـه     ۱/۲۵ميزان

ارش دسـی ليتـر و شـم   / گـرم ۹/۳۴هموگلوبين به ميـزان  

۱۰۱۲گلبول قرمز  به تعداد 
ليتر، شمارش  /سلول  �۴۷/۴

۱۰۳گلبول سفيد به تعداد 
ليتر وپلاکت بـه   /سلول ۵/۶ �

۱۰۳ميزان 
  . ليتر بود /پلاکت   �۳۳۷

  : يافته های بيوشيمی نشان دهنده موارد ذيل بود

 ۷۰۶، فريــتين  گـرم در دسـی ليتـر    ميلی ۴بيلی روبين کل 

قليائی  PHدررز هموگلوبين وکتروفال. ميلی ليتر/ نانوگرم 

بـه   A1نشان دهنـده هموگلـوبين   در محيط سلولزاستات 

و  درصـد ۹/۹۸بـه ميـزان   Fهموگلـوبين    0درصـد  ميزان

  .بود درصد۱/۱به ميزان  A2هموگلوبين 

        
        فشار بر روی نخاع با فلش مشخص شده اند طبيعی و نواحی وجود مهره  غير:  ۱شکل 

        
  با فلش مشخص شده انددر وسط  روز درمان ۴۳گرافی بيمار پس از راديو :۲شکل 
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 ۱۱۳                                          ...   تشخيص و درمان تحت فشار بودن نخاع ناشي از 

۱۳۸۶۱۳۸۶بهار بهار   ،،۱۱، شماره، شماره۶۶مجله علمي پزشكي، دوره مجله علمي پزشكي، دوره   

 

  بحث

همـاتوپوئز خـارج   شناخت حالت بالينی متفاوت ناشی از 

جهــت  تشــخيص و درمــان مناســب دارای  مغزاســتخوان

تالاسمی اختلال تک ژنی بسـيار  . اهميت خاص می باشد

در کمربنـد  ايـران نيـز   . معمول، در سطح جهان می باشـد 

ساکنين اطراف  درصد۱۰حدود .جهانی قرار دارد تالاسمی

 دريای خزر و خلـيج فـارس حامـل ژن تالاسـمی مينـور     

يـک حالـت    همـاتوپوئز خـارج مغزاسـتخوان    ).۷.(هستند

معمــول  بيماريهــای مــزمن همولتيــک خــونی، خصوصــاً 

تالاسمی بوده و می تواند ارگانها ی مختلـف بـدن ماننـد    

کبد، طحال، گـره هـای لنفـاوی، غـدد آدرنـال و نـواحی       

پاتولوژی  )۸و۹. (اطراف مهره ای قفسه سينه را در برگيرد

ــزايش مغزاســتخوان  مشــاهده شــده در تومــوگرافی    اف

 رت نسبی نشان دهنده ارتباط بين تشـکيل کامپيوتری بصو

و حجـم مغـز اسـتخوان     همـاتوپوئز خـارج مغزاسـتخوان   

توسعه بافت در فضای کانال مهره ای ستون . )۱۰(باشد می

فقــرات ممکــن اســت نتيجــه  اخــتلال در عملکــرد مغــز 

کنتـرل و  .استخوان و يا توسعه فضای مغز اسـتخوان باشـد  

همـاتوپوئز  ر اثـر  درمان  فشار وارده بـر طنـاب نخـاعی د   

. بصورت قابل بحث باقی مانده اسـت   خارج مغزاستخوان

در حالتهای شديد مقاوم بـه راديـوتراپی و خـون درمـانی     

). ۱۱(بـا جراحـی  پيشـنهاد مـی گـردد      ،اقدام بـه درمـان  

بـه عنـوان  واکـنش بـه       هماتوپوئز خـارج مغزاسـتخوان  

حالتهای  متفاوت کم خونی مـزمن و خصوصـاً تالاسـمی    

به علـت  . می باشد) ۱۴(، کم خونی داسی شکل )۱۳و۱۲(

 به اشـعه، حـداقل    هماتوپوئز بافتحساسيت فوق العاده 

پذيرفتـه شـده   به عنوان يـک روش مـوثر   دوز راديوتراپی 

ــت ــون   ). ۱( اس ــق خ ــا تزري ــراه ب ــوتراپی هم ، )۱۵(رادي

و يا تزريـق خـون بـه تنهـايي      )۱۶و۱۷(هيدروکسی اوره 

ئـه شـده   ارمانی متفـاوت  ار عنوان روش های دب) ۱۸و۱۹(

  . است

قفسـه    روشهای مطالعه غير تهاجمی، شـامل راديـوگرافي  

همـاتوپوئز  را می تـوان در حالـت هـای     MRIسينه،  و 

ــتخوان ــام داد   خــارج مغزاس ــز ). ۲۰و۲۱(انج ــکن مغ اس

سولفوريد کلرايد روش غير  m ۹۹ ۱استخوان، تکنيتونيوم 

اشـد  تهاجمی مناسب جهت تشخيص هـای بعـدی مـی ب   

نمونه برداری از بافت درگير، جراحی و يـا  ). ۲۲و۲۳و۲۴(

  همـاتوپوئز خـارج مغزاسـتخوان   هر دو برای حالاتی کـه  

تشخيص داده شده و  نياز به مداخله جراحی دارد در نظر 

ــوند  ــی ش ــه م ــای   . گرفت ــه ه ــاس يافت ــر اس ــه ب در نتيج

 m ۹۹  راديوگرافيک و اسکن مغز استخوان با تکنيتونيـوم 

در  هماتوپوئز خارج مغزاستخوانرايد تشخيص سولفور کل

ناحيه  طناب نخاعی به عنوان تشخيص افتراقی توده های 

 . پرده اپيدورال اهميت فراوان دارد

در نواحی جغرافيايي که تالاسمی شايع می باشـد، جهـت   

هماتوپوئز خارج اجتناب از مداخله غير ضروری جراحی، 

تی بصـورت  در ناحيـه طنـاب نخـاعی بايس ـ    مغزاستخوان

تشخيص افتراقی در بيماران مبتلا به بيمـاری کـم خـونی    

با راديوتراپی به تنهـائی   بيمار ما. مزمن در نظر گرفته شود

. درمان با کپسول هيدروکسی اوره بخوبی پاسخ داد و ادامه

کـاملاً   معاينـه عصـبی     بطوريکه پس از چندماه مراجعـه 

  .از پله ها بودطبيعی و بيمار قادر به دويدن و بالا رفتن 

  

  

  
 
1-Technetium -99m 
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۱۱۴                                                                                                                     بيژن كيخائي ،خدامراد زنديان و همكاران 
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 ۱۱۳                                          ...   تشخيص و درمان تحت فشار بودن نخاع ناشي از 
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