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   گزارش مورد  مجله دانشكده پزشكي اصفهان

 17/1/90: تاريخ پذيرش         23/11/89: تاريخ دريافت  1390 هفته دوم خرداد ماه/134شماره /منهسال بيست و 
  

يك بيمار مبتلا به  ي سازي خارج از مغز استخوان در جمجمه يك مورد خون گزارش

  واسط حد يتالاسمي بتا

  
   ،2زاده شكرچي احمد دكتر ،3مختاري مژگان دكتر ،2تابش همايون دكتر ،1محزوني پروين دكتر

  4كرميدكتر آزاده 

  
  

  خلاصه

 سيستم هاي در بيماري جبراني ي پديده يك و دارددر خارج از مغز استخوان دلالت  ساز خونخارج از مغز استخوان به تشكيل بافت  سازي خون :مقدمه

 از بسياري در استخوان مغز از خارج يساز خون. است ها  به بدخيمي ي مغز استخوان ثانويه ارتشاحمثل آنمي هموليتيك مادرزادي، آنمي بدخيم و  ساز خون

 .بسيار نادر است ايجمجمه داخل موارد حال اين با. هستند آن شايع هاي  محللنفاوي  يها گره و طحال كبد، و است شده گزارش بدن هاي  بافت

 كي ،بينايي ي پيشرونده كاهش و مزمن هاي حد واسط با شكايت از سردرد يمبتلا به تالاسمي بتا ي ساله 34 آقاي اسكن CT در :گزارش مورد

در بررسي بافت شناسي تشخيص بافت . سمت چپ همراه با ادم وسيع محيطي ديده شد تياليپدر شاخ اكسي لبولهو  هيپردنس وموژن،غيره ي توده

 .شد تأييددر پارانشيم مغز  ساز خون

  .خارج از مغز استخوان، داخل جمجمه سازي خونتالاسمي،  :واژگان كليدي

  

  قدمهم

سازي خارج از مغز استخوان به تشكيل بافـت   خون

. )1( ساز در خارج از مغـز اسـتخوان دلالـت دارد    خون

 بـدن  آن در كـه  اسـت  جبراني مكانيسم يك حالت اين

 طبـق  بـر  را كـافي  اريتروژنـز  از سطحي كند مي تلاش

  . )2( كند حفظ تقاضا

 كـه  دهـد  مـي  رخ اختلالات از انواعي در پاسخ اين

. ســازي اســت هــا نقــص مــزمن خــون آن ي مشخصــه

 يهــا ســلول از اســتخوان مغــزاز ســازي خــارج  خــون

 تـرين  شـايع  و گيرد مي منشأ بافت هر در پتانسيل مولتي

كبـد،   سـازي خـارج از مغـز اسـتخوان     ي خونها  محل

 شـامل  ديگـر  نـواحي . هسـتند لنفـاوي   ي طحال و گره

فضاي پاراوربترال  سپينال،پارااروده، نواحي  پلور، كليه،

  .)3( سازي داخل مغز بسيار نادر است است ولي خون

 ـ پديـده  ايـن  تظاهر شـبه   ي تـوده  يـك  صـورت ه ب

 قسـمت  ازكه بـه طـور معمـول     ستاتوموري ناشايع 

 ي ناحيه در ورتبرالكوستو ي زاويه و دنده يهاانت قدامي

 طحـال،  كبـد، در  ولـي  گيرد مي منشأ يتوراسيك فوقان

 چـادر  و كليـه  ،پسـتان لنفاوي، پلـور، تيروئيـد،    ي گره

   .)3-6( گزارش شده است نيز مغزي

در ارتباط مسـتقيم   اي نشانه و علامت بيماران بيشتر

 اثـر  علـت  بـه  اسـت  ممكـن  ولي ندارند اختلالبا اين 
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  .)7( شوند دار علامت مجاور يها بافت بر آن فشاري

از سازي خارج  يك مورد نادر از خون مقاله، اين در

كوروئيد بطن جانبي در يـك   ي شبكه در استخوان مغز

حــد واسـط را شــرح   يبتـا  تالاسـمي  بــهمبـتلا   بيمـار 

  .دهيم مي

  

  گزارش مورد

حـد   يتالاسمي بتـا  ي شده شناخته مورد ساله 34 آقاي

از تهوع، استفراغ، عدم تعـادل و   اخيرواسط با شكايت 

مـزمن   يهـا  سردردو  بينايي ي از دست رفتن پيشرونده

 .آغاز شده بود، به پزشك مراجعه كردماه پيش  4 ازكه 

   .بودماژور  يبتا تالاسمي به مبتلا بيمار خواهر

باليني ظاهر رنگ پريـده و كاشـكتيك،    ي معاينه در

و هپاتومگـالي  ) Rodent-like(صورت شبيه جوندگان 

ــه. شــتدا ــي شــديد و دو   ي معاين ــك آتروف نورولوژي

 عـدم  حد در بينايي حدت كاهش بينايي، ديسك ي طرفه

و اختلال در ) NLPيا  No light Perception( نور درك

   .دادراه رفتن را نشان 

و در اسـمير   بود 8 بيمار هموگلوبين آزمايشات در

خون محيطي هيپوكرومي، ميكروسيتوز، سلول تارگـت  

اسـكن   CTدر . دش ـ ديـده  دار هسته قرمز يها و گلبول

هوموژن  و غير هيپردنس، لبوله ،بزرگ اي مغزي ضايعه

سمت چپ با ادم وسـيع   پتيال يدر مجاورت شاخ اكس

در اطراف آن ديده شد كه پس از تزريق داخل وريدي 

  . كنتراست تشديد نشان داد

مغـزي تشـخيص    MRI و CT يهـا   يافتـه  به توجه با

مننژيوم بطن جانبي و گليوم با گريد بالا براي بيمار مطرح 

  ). 2 و 1ل اشكا( شد رانيوتوميكشد و بيمار 

دار و قابل  كپسول لبوله،ه تود ماكروسكوپيبررسي  در

هـا چسـبندگي    سفيد اطراف بوده و به آن ي افتراق از ماده

   .خورد در روي كپسول عروق برجسته به چشم مي. ندارد

سـاز   مقاطعي از بافت خون ميكروسكوپيبررسي  در

 آميـزي  رنـگ  در. شـد  ديـده  عصـبي  يها  در بين بافت

ساز لنفوئيـدي   خون يها ايمنوهيستوشيمي وجود سلول

  . يد شدأيت LCA ،CD20 ،CD3با استفاده از ماركرماي 

  بــــزرگ بــــا  يا ههســــت چنــــد يهــــا ســــلول

Fastor VIII-related Antigen ــنش ــه داد نشــان واك  ك

 ).3 شكل( كند مي اثبات را مگاكاريوسيت وجود

 پيگيـري  ماه 4 مدت به بيمار جراحي عمل از پس

 ولـي  نشـد  ايجاد جديدي علايم مدت اين طي در. شد

پيشــرفت  ،تــوده برداشــت از پــس نيــز بينــايي حــدت

  . چشمگيري نشان نداد

  

          
و تشديد ضايعه پس از تجويز ) A(پتيال چپ با ادم واضح در اطراف آن  يبزرگ هيپردنس در مجاورت شاخ اكس ي اسكن ضايعه  CT.1شكل 

  .دهد را نشان مي )B(وريدي كنتراست داخل 
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با كنتراست داخل  T1و در  )B( بود T2، Signal void كه در )A( دهد نشان ميرا  T1در  Hyperintense ي ضايعه MRI .2 شكل

  ).C( وريدي تشديد يافت

 

           
  

            
ساز  هاي خون مخلوطي از سلول )B( و بالا )A( نمايي پايين بزرگ :شود ديده ميبافت هماتوپوئتيك  و مقاطعي از پارانشيم طبيعي مغز. 3 شكل

-Factor VIIIبا ماركر  IHCميزي آها در رنگ  مگاكاريوسيتو  )C(اي  هاي چند هسته سلول(ها  ها و مگاكاريوسيت متشكل از لنفوسيت

related Antigen  اند واكنش مثبت نشان دادهكه )D(. 
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  بحث

مغز استخوان بـه معنـاي تشـكيل    سازي خارج از  خون

مغـز اسـتخوان    جـز ه ب ييها بافت در خوني يها سلول

 .شـوند  مـي  پديـده  ايـن  به منجر بيماري چندين. است

 لوسـمي،  ثانويـه،  و اوليـه  ميلوفيبروز هموليتيك، آنمي

هـا    هموگلوبينوپـاتي  و استخوان مغز به متاستاز و لنفوم

 ـ از شـايع  داسـي مثل تالاسمي و آنمي سلول  ايـن   رينت

   .)1، 7(هستند اختلالات 

 داخـل  درگيـري  از شـده  گـزارش  علـل  ترين شايع

 و) درصـد  50( تالاسـمي  پديده اين توسط اي جمجمه

  ).1، 8(هستند ) درصد 31( ميلوفيبروز

 هموگلـوبين  وراثتي اختلالات تالاسمي يها سندرم

 ـ و دهستن ديـده   در نـواحي مديترانـه   معمـول  طـور ه ب

هوموزيگـوت   فـرم بـه  بيشتر بيمـاران مبـتلا   . شوند مي

) تالاسـمي مينـور  ( هتروزيگوتو يا ) تالاسمي ماژور(

تالاسـمي  ( هوموزيگـوت  فرم از گروه زير يك. هستند

 تـر  كـم  شدت با آنمي و تر خفيف تظاهرات) واسط حد

بـه ترانسـفوزيون پيـدا     نيـاز به طور معمـول  كه ( دارند

افـراد   ايـن  در. عمـر بيشـتري دارنـد    طول و) كنند نمي

سازي خارج از مغز استخوان و تغييرات استخوان  خون

 توجـه  قابـل  طـولاني  هماتوپوتيـك  يها  در اثر استرس

  .)9( است

سـازي   خـون  منشـأ مختلفـي در مـورد    يهـا   فرضيه

 جنينـي، از بقايـاي   منشـأ وجود دارد مثـل   ينتراكرانيالا

 اپيـداورال،  ظرفيتـي  چنـد  يهـا   سلول ترانسفورماسيون

ــيون ــابع از آمبوليزاس ــز من ــتخوان  مغ ــت، دوراس  دس

از بسـتر   جرتهـا م و استخوان مغز از مستقيم گسترش

فيبروژنيـك مثـل    يها  سيتوكين نقش به تازگي. عروقي

b-FGF ،TGF -B  10-11(شده است  مطرحنيز(.  

 شـيوع  ترتيـب  بـه  جمجمـه  داخـل  درگيـر  نواحي

 غــلاف ،مغــزي پارانشــيم ،چادرينــه، دورا: زا عبارتنــد

  .)3(عصب اپتيك و فضاي ديپلوئيك جمجمه 

 1927سـازي انيتراكرانيـال در سـال     مورد خون اولين

گزارش  Von Jacksch'sدر يك شيرخوار مبتلا به آنمي 

تالاسمي  ي براي اولين بار در زمينه 1969شد و در سال 

 گزارشـات  پـس  آن از. )12- 13(در اتوپسي يافت شـد  

 يهـا  بيمـاري  ي زمينـه  در خصـوص  ايـن  در يا ه پراكند

ــكهماتو ــين و لوژي ــه در طــور هم آستروســيتوم  ي زمين

  .شد هيارا )15(و مننژيوم  )14( پيلوسيتيك

 صــورته ســازي اينتراكراينــال بــ خــون تظــاهرات

 و هوشـياري سـطح   تغييـر  پلـژي،  همي تشنج، سردرد،

 ـ فشار علايم  چنـد  هـر  اسـت  اي جمجمـه  اعصـاب  رب

   .)5( اند بوده علامت بي بيماران برخي

ــخيص ــر تش ــه ب ــات   ي پاي ــاليني، اطلاع ــرايط ب ش

. )2( تاس استوار راديولوژيك يها  آزمايشگاهي و يافته

 مننژيـوم،  شـامل  راديولـوژي  در افتراقـي  يها  تشخيص

و ديگـر   نوروبلاستوم لنفوم، متاستاز، گرانولوم، كلروما،

  .)3، 6، 16-18( است بدخيم يها تومور

ســازي  خــون ي نمونــه ،ميكروســكوپي بررســي در

بـوده   پرعروقموارد استخوان در بسياري  مغزاز خارج 

در  Intense enhancement ولؤمســكــه ايــن مســأله 

MRI بدخيم  ي و تشخيص ضايعه به عنوان يك پروسه

 از كلتشــم ي پراكنــده متعــدد ايــرجز .)19(اســت 

بــه شــدت  يهــا  هســته بــا كوچــك گــرد يهــا ســلول

 كنـار  در انـدك  بسـيار  سيتوپلاسـم  و گرد و هيپركروم

 از نـوع  كيمتاستات يتومورها تشخيصدر ابتدا  ،عروق

Small round cell  كارسـينوم  و ملانـوم  لنفـوم،  ماننـد 

ــتاتيك ــي   متاس ــن م ــه ذه ــتفاده. )20( آورد را ب  از اس

ايمنوهيستوشيمي در اين شرايط و در نظـر   آميزي رنگ

سازي خارج از مغز استخوان به عنوان يك  داشتن خون
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  . سازد تشخيص صحيح را ميسر ميتشخيص افتراقي 

ــان ــاري   درم ــن بيم ــاملاي ــفوزيون، ش  هيپرترانس

 هـا  اين از تركيبي يا راديوتراپي يك،سسيتوتوك يها دارو

ساز به راديـوتراپي بـا دوز پـايين     بافت خون .مي باشد

 ي مداخلـه  به ندرت به بيمار و )6( بسيار حساس است

  .)4( كند جراحي نياز پيدا مي

 جراحـي  گليـوم ژيوم يـا  اين بيمار با شك به منن در

 چشـمگيري بينايي پيشـرفت   دتكه ش گرفت صورت

كه براي تشـخيص و درمـان ايـن     ييجا از آن .نداشت

ــده ــت   ،پدي ــدرت ضــرورت دارد و باف ــه ن جراحــي ب

 است بهتر ،دهد خوبي به راديوتراپي مي پاسخساز  خون

فضـاگير مغـزي در    ي ضـايعه  يـك  بـا  مواجهـه  هنگام

ــه تالاســمي، خــون  ــان ب ــزاز ســازي خــارج  مبتلاي  مغ

استخوان را به عنوان يك تشـخيص احتمـالي در نظـر    

  .داشته باشيم تا از جراحي غيرضروري اجتناب شود
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Abstract 

Background: Extramedullary hematopoiesis refers to formation of hematopoietic tissue and it is a 
compensatory phenomen in hematologic disease like congenital hemolytic anemia, myelofibrosis, per-
nicious anemia & Bone marrow infiltration secondary to malignancies. It has been reported in many 
sites but the most common sites are liver, spleen & lymph node. 

Case Report: A 34-year-old man with intermediate B-thalassemia had chronic headache and progres-
sive loss of visual function. In CT scan a lobulated, non homogenous hyperdense mass was seen in left 
occipital horn with massive surrounding edema. In histologic examination the presence of hemato-
poietic tissue in brain parenchyma was confirmed. 

Keywords: Extramedullary hematopoiesis, Intracranial, Thallasemia. 
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