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ساله مبتلا به  72روفيبروساركوماي غير معمول در مرد وگزارش يك مورد ن

  و مروري بر منابع پزشكي» وون ركلين هاوزن« روفيبروماتوزون
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روفيبروسارکوماونوروفيبروماتوز تيپ يك، ن :هاي كليدي اژهو

  و هدف هزمين
) ركلـين هـاوزن   بيمـاري وون (نوروفيبروماتوز تيپ يـك  

درصد  85شايعترين فرم از بيماري نوروفيبروماتوزيس است كه 
اين بيماري ژنتيكي اتوزومال غالـب  . شود از بيماران را شامل مي
 ــبا شيوع يك در سه ه نصـف   1.شـود  ورد مشـاهده مـي  ـزار م

روز موتاسيون ـت بـده به علـبيماران به فرم فاميليال و باقيمان
  3و2.دـده جديد رخ مي
رايترياي تشخيصـي  ـاي كـاري بر مبنـص اين بيمـتشخي

NIH ـ 6داد ـتع: واردـورد از مـشامل دو م  ر ـيا بيشتر لكه شي
 ـ   5ر از ـر بيشتـهاي با قط وهـقه وغ و يـا  ـميليمتـر قبـل از بل

روم ـيا بيشتر نوروفيب 2ميليمتر در بالغين، تعداد  15ر از ـبيشت
 ك زيـر بغـل يـا   ـم رم، كك وــاي پلكسي فـورومـو با يك ن

ر لـيش نـدول،   ـو يا بيشت 2داد ـوم اپتيك، تعـكشاله ران، گلي
وييد، نـازك  ـر ديسپلازي اسفنـواني نظيـضايعه مشخص استخ

اول  ةگان درجـلاء بستـرتروز و ابتآورتكس با يا بدون ـشدن ك
ــاي تشخيـ ـ ــه معياره ـــصي نـب ــك ـوروفيب ــپ ي روماتوز تي

  5و4.باشد مي

وفيبروماتوز تيپ يك، پروتئيني به نـام  به دنبال بيماري نور
تومـورال   ةوقفـه دهنـد   Gtpaseنوروفيبرومين كه يـك نـوع   

توليد نشده و فـرد را مسـتعد ابـتلاء بـه تومورهـاي       ،باشد مي
هاي جلـدي و   دستگاه عصبي مركزي و محيطي و ساير ساركوم

   6.دـكن احشايي مي
شـت  درصد بيماران با نوروفيبروماتوز تيپ يك بـا گذ  2در 

زمان احتمال بروز بدخيمي در غـلاف اعصـاب محيطـي وجـود     
شــايعترين بــدخيمي در غــلاف اعصــاب محيطــي      7.دارد

اين تومور در سنين نوجـواني و بلـوغ    8.نوروفيبروساركوم است
رشد سريع ضايعات نوروفيبرومي، دردناك شدن و . كند بروز مي

تغيير شكل و خونريزي در داخل ضايعات مطـرح كننـدة بـروز    
   9.رات بدخيمي استـتغيي

در جســتجوي منــابع اطلاعــاتي مــورد گزارشــي از بــروز 
در سنين كهنسالي مشـاهده   NF-1روفيبروساركوما در زمينة ون

ساله بـا   72رفي يك بيمار ـبنابراين در اين مقاله به مع. نگرديد
  .ردازيمـپ اين عارضه مي

 :هچكيد

، بروز )راد جامعهـزار افـيك در سه ه(وع بيماري ـه به شيـبا توج. شود ده ميـتيپ يك مشاه روماتوزـماران نوروفيبدرصد بي ۲دود ـوما در حـنوروفيبروسارک

زارش يـك  ـدر اين مقاله به گ ـ. شوند ده میـرات بدخيمی اکثراً در سنين جوانی مشاهـتغيي. باشد وم به عنوان يکی از عوارض نوروفيبروماتوز شايع نميـاين سارک

  .ردازيمـپ رديده بود، ميـروماتوزتيپ يک مبتلا گـسالگي به بيماری نروفيب ۱۰ساله كه از سن  ۷۲روفيبروسارکومای غير معمول در يك بيمار ونورد ـم
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  عرفي بيمارـم
و دردناك شدن  ساله اهل و ساكن تهران با بزرگي 72آقاي 

و تغيير رنگ دو عدد از ضايعات جلدي موجود در ناحية قفسـة  
ها قبل وجود داشته به درمانگاه جراحـي   صدري و شانه كه سال

  .)1تصوير (رده است ـمراجعه ك

  )1تصوير (

هـاي شـير    بيمار ضايعات ندولر متعـدد بـه همـراه پـلاك    
پوستي ابتدا  هاي ندول. سالگي داشته است 10هاي را از سن قهوه

ها و  در ناحية قفسة صدري ايجاد و سپس در ناحية شكم و اندام
  .)الف و ب 2تصوير (اند  رش يافتهـسر و صورت گست

 
  )الف 2تصوير (

ضايعات جلدي ندولر ابتدا از نظر انـدازه كوچـك ولـي بـا     
يكي از اين ضايعات درحفرة دهان . اند گذشت زمان بزرگتر شده

  .شدبر روي زبان رؤيت 
در ســابقة خــانوادگي پــدر و مــادر بيمــار ازدواج فــاميلي 

سـابقة بيمـاري خاصـي در    ). و دختردايـي  هپسر عم(اند  داشته
سـه پسـر و سـه    (بيمار شش فرزنـد دارد  . فاميل وجود نداشت

 17دختـر  . باشند همگي به درجاتي دچار اين بيماري مي). دختر
دو . كـرده اسـت   ساله بيمار كه دچار نوروفيبروماتوزيز بود فوت

. انـد  ساله بيمار هم دچار اين بيماري 35ساله و  18فرزند دختر 
باشند دچار بيماري  ساله مي 30و 28و  25هر سه فرزند پسر كه 

 8ايـن بيمـاري در پسـر اول از سـن     . باشـند  ركلين هاوزن مي
 در. سالگي بروز كـرده اسـت   10 سالگي و در پسر دوم و سوم از

بيماري ركلـين هـاوزن    ،مار به جز فرزندانهيچ يك از اقوام  بي
بيمــار ســابقة چنــدين عمــل جراحــي از جملــه . ديــده نشــد

. كـرد  ومي و هرنيوتومي را ذكر ميـماستوئيدكت ،پروستاتكتومي
  .او ارتباطي نداشت روماتوزـاما اين اعمال به بيماري نوروفيب

 
  )ب 2تصوير (

ميـزان   هاي مختلف بدن به ويژه از نظـر  در بررسي سيستم
رة هوشي و سابقة تشنج و فشار خـون مـوردي   ـري و بهـيادگي
  .ة مثبتي ديده نشدـاينة چشم نكتـمع در. ت نشدـياف

شــكم و  ،هــاي پاراكلينيــك از قفســة صــدري بررســيدر 
  . اي يافت نشد ها نكته رهـمه

هاي لازم جهت عمل جراحي بيمار با بيهوشي  بعد از آمادگي
يعات جلدي تغيير يافته ناحيـه  عمومي تحت عمل رزكسيون ضا

نمونه نسجي جهت بررسي . شانه و خلف قفسة سينه قرار گرفت
بر اساس گزارش آسيب شناسـي  . آسيب شناسي ارسال گرديد

دوكي شـكل و   ةهاي با هست ساختمان نئوپلاستيك شامل سلول
پلئومورف هيپركروم و گاه با هستك واضـح پوشـيده از بافـت    

ر سلول و كم سلول با نماي گردبادي پوستي متشكل از مناطق پ
راه با قطعاتي از بافت عضلات اسكلتي و چربي ـر همـو فاسيكول

آميزي ايمنوهيسـتو   ت تأييد تشخيص رنگـجه. ده شدـمشاه
شيميايي انجام شـد و بـراي بيمـار نروفيبروسـاركوم مسـجل      

  . رديدـگ
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ماه بعد ضايعه محل عمل قبلي در شانه عـود و نيـاز بـه     9
بعد از عمل بـا حـال عمـومي خـوب     . ودـمجدد پيدا نمجراحي 

  .ري استـرخص شد و تحت پيگيـم

  گيـري بحث و نتيجه
وون ركلين هاوزن بيماري نوروفيبروماتوزيز  1882در سال 

بنـدي   نوع تقسيم 8بيماري را به  Riccardiرا شرح داد و آقاي 
  10.كرد

نوروفيبروماتوز تيپ يك همان شكل كلاسيك بيماري وون 
درصد موارد نوروفيبرومـاتوزيز را   85باشد كه  ركلين هاوزن مي

هاي ديگر، موارد كمـي از بيمـاري را شـامل     فرم. شود شامل مي
در صورتي كه تعـداد   ،تشخيص اين بيماري آسان است. شود مي

ضايعات محدود باشد و يا اين كه در برخي افراد سـالم احتمـالاً   
اشــند، تشــخيص تعــدادي از ايــن ضــايعات وجــود داشــته ب 

  .رددـگ نوروفيبروماتوز تيپ يك مشكل مي
در بيمـار معرفـي    NIHبا توجه به معيارهاي پذيرفته شده 

هاي  اي بزرگ به همراه نوروفيبروم هاي شير قهوه شده وجود لكه
ــي  ــدان تشــخيص را مســجل م ــتلاي فرزن ــدد و اب ــد متع . كن

ها با منشاء اعصاب محيطـي و از تشـكيلات طويـل     نوروفيبروم
يـك  وننومگو پاتو 11گيـرد  هاي عصـبي منشـاء مـي    مسير شاخه

  .ن هاوزن استـبيماري وون ركلي
هـاي   ها در قفسة صدري دو برابر ساير قسـمت  نوروفيبروم

درصـد ضـايعات مخـاطي در     25در . كنـد  ديگر بدن بروز مـي 
توانـد بـا اسـكوليوز،     بيمـاري مـي  . دستگاه گوارش وجود دارد

يش ندول در اسـكلرا، ديسـپلازي   آرتريت كاذب و فشار خون، ل
در بيمـار مـا شـروع     13و12.استخوان و كوتاهي قد همـراه باشـد  

 ــضايع ات جلـدي در ناحيـة قفسـة صـدري     ـات و تراكم ضايع
دار وجـود   ي علامتـمخاط ةتنها ضايع). 2تصوير (ركز بود ـمتم
  .ر ضايعات را نداشتـي در كنار زبان بيمار بود و سايـندول

 50درصد موارد فاميليال و  50بيماري وون ركلين هاوزن در 
 ـ وتاسيون جديد رخ مـي ـدرصد ديگر به علت بروز م بـا  . دـده

دين و اقوام بيمار به ـة بيماري در والـدم وجود سابقـتوجه به ع
ار ما به علت بروز موتاسيون ژنـي جديـد   ـرسد كه بيم ر ميـنظ

  3و2.ايجاد شده باشد
شـوانوم  (ور بدخيم نوروفيبروساركوما ـمرسد تو نظر ميه ب

شـود   درصد ساركوماها را شامل مـي  10كه حدود ) پلكسي فرم
هـا ديـده    درصـد نوروفيبروماهـا و بيشـتر در انـدام     2تنها در 

در . روز بدخيمي در جواني و ميانسـالي اسـت  ـسن ب 13.شود مي
م برخلاف گزارشـات در جـدار قفسـة    ـة بدخيـار ما ضايعـبيم

بـروز كـرده   ) سالگي 72(ن بسيار بالا ـانه در سنيـصدري و ش
  .)2تصوير (است 

ــت   ــته اس ــد آهس ــا رش ــوري ب ــاركوما توم . نوروفيبروس
. متاستازهاي اين تومور ديررس ولي عود موضعي آن شايع است

بعضـي  . باشد آگهي بيماران با نوروفيبروساركوما ضعيف مي پيش
ــك و شـ ـ   ــدت پلئومورفي ــه ش ــاركوماها ب بيه از نوروفيبروس

Malignant Fibrous Histiocytoma 13و12.دـباش مي  

و  Wide Local Excision تنها درمان نوروفيبروساركوم 
انجـام راديـوتراپي و شـيمي درمـاني تـأثير      . باشد م ميـترمي
ص بـه خصـوص در   ـون ناقـورت رزكسيـدر ص. داني نداردـچن
ون كـافي امكـان نـدارد    ـدن كه رزكسيـهاي خاصي از ب لـمح
ذير است و جراحـي مجـدد را طلـب    ـه اجتناب ناپـود ضايعـع

ة شـانه يـك سـال    ـم ضايعه ناحيـار ما هـدر بيم 12و11.دـكن مي
 ــت عمـه تحـود كـود نمـد عـبع  ــل ج  ــراحي مج رار ـدد ق
  .رفتـگ

روماتوز شناخته شده با بروز درد و رشد ـار نوروفيبـدر بيم
وم بـود  ـيبروساركر نوروفـسريع نوروفيبروم هميشه بايد به فك

ت براي بيمار ـرع وقـي و درماني را در اسـدامات تشخيصـو اق
 .رفتـر گـدر نظ
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Abstract: 
 

 
Cutaneous Sarcomatosis Changes in a 72 Years Old Male  

with Neurofibromatosis (Von-Recklinghausen)  
and Review of Literature 

Yeganeh R. MD*  

Neurofibrosarcoma can be presented in 2 percent of patients with neurofibromatosis type 1( NF-1). The 
prevalence of NF-1 is one in 3000. Therefore, cutaneous sarcomas arised from NF-1 is a rare condition. 
Malignant changes mostly present in young adults.  

In This paper, we report a 72-year-old man with malignant neurofibrosarcoma after 62 years of NF-1 
presentation.  

Key Words: Neurofibrosarcoma, Neurofibromatosis Type 1 
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