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لنفانژیوماتوزیس توراسیک همراه با هایپوپلازي ریهگزارش یک مورد 

**، دکتر سید امیر موسویان*سید رضا ثاقبیدکتر

جنبیشیلوتوراکس، لنفانژیوماتوزیس، مایع:هاي کلیدياژهو

و هدفهزمین
شیلوتوراکس در اثر نشت مایع لنف به فضاي پلور ایجاد 

1شود.ادي به ندرت دیده میشود و در دوره نوزمی

شیلوتوراکس نوزادي به دو گروه اولیه (مادرزادي) و ثانویه 
ممکنمادرزاديشیلوتوراکس2شود.(اکتسابی) تقسیم می

اکثردرولیشود،زایمان ایجادحینتروماياثردراست
ه جملاز1.همراه استمادرزادي جنینهايناهنجاريباموارد

هاي سیستمناهنجاريبهتوانمیههمراهايناهنجاري
مدیاستن،هايتودهجنینی،هیدروپسلنفاتیک،

وداونترنر،نونان،هايسندرمهاي مادرزادي،عفونت
س شیلوتوراکدرمان8-1.مادرزادي قلب اشاره کردهايبیماري

باشد. در میجراحیوکارانهمحافظه–حمایتی صورتدوبه
یر موارد گزارش شده به معرفی این گزارش ضمن بررسی سا

ساله با شیلوتوراکس شدید و عوارض ایجاد شده 13دختري 
پردازیم.حین درمان می

معرفی مورد
ساله با شکایت تنگی نفس شدید به اورژانس 13دختري 

مراجعه نمود. تنگی نفس از دو سال قبل شروع شده و طی دو 
ن طبیعی در ماه گذشته تشدید یافته بود. بیمار حاصل زایما

بوده و تاکنون سابقه مراجعه پزشکی جهت تنگی 37هفته 
BMIنفس نداشت. در معاینه داراي  و در گرافی تجمع 21

پس از .)1تصویرمایع فراوان در همی توراکس چپ داشت (
توراکوسنتز با توجه به دیسترس تنفسی شدید و جابه جا 

گردید. اي تعبیه شدن مدیاستن به سمت مقابل لوله سینه

چکیده:
تواند سبب ناراحتی تنفسی شدید و همچنین منجر به باشد که میوتوراکس یک علت نادر تجمع مایع جنبی در کودکان میـشیل
طالعه ضمن باشد. در این مذیه، اختلال متابولیک و ایمنی گردد. بنابراین تشخیص به موقع و درمان آن یک ضرورت میـسوء تغ

پردازیم که در بررسی لنفانژیوماتوزیس منتشر توراسیک تشخیص بررسی سایر موارد گزارش شده به معرفی یک مورد شیلوتوراکس می
داده شد.
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تجمع مایع در نیمه چپ قفسه سینه که منجر به ـ1تصویر
جابه جایی مدیاستن به سمت مقابل شده است

مایع پلور، mg/dl185با توجه به میزان تري گلیسرید 
بهبود شیلوتوراکس تشخیص داده شد. هرچند تخلیه مایع و

گرافی کنترل دیده شد ولی ریه چپ بصورت علامتی بیمار در
گلیسرید علیرغم درمان حمایتی شامل تريکامل باز نگردید.

به 40g/kg/dayμ)، اکتروئوتاید MCTبا زنجیره متوسط (
شدن بیمار، ترشحات لوله NPOصورت تزریق زیرجلدي و 

ده و لیتر افزایش پیدا کر7لیتر در روز به 2اي از حدود سینه
یق سرم و منجر به ناپایدار شدن بیماردر روز چهارم و تزر

) گردید. سی تی اسکن FFPپلاسماي تازه منجمد (
راین هنگام، ریه چپ هایپوپلاستیک با مایع قفسه سینه د

مدیاستن راجنبی باقیمانده همراه با پاتولوژي ناشناخته در
). 2تصویرنشان داد (

ریه چپ هایپوپلاستیک با مایع جنبی باقیمانده ـ2تصویر
مدیاستنشناخته درهمراه با پاتولوژي نا

6/0بدو ورود به درg/dl5/5ازآلبومین سرم بیمار
هاي انعقادي مختل گردیدکاهش پیدا کرده و تست

)INR: کارانه در . با پذیرش شکست درمان محافظه)4.5
کنترل شیلوتوراکس ناگزیر به انجام توراکوتومی سمت چپ 

و شدیم. مشاهدات حین جراحی شامل ریه هیپوپلاستیک
اي از مجاري کوچک در سرتاسر پلور مدیاستینال و شبکه

جداري، همراه با خروج مایع لنف بود که امکان رزکسیون 
کامل آنها وجود نداشت. براي بیمار پنومونکتومی چپ و 

Mass Ligation مجراي توراسیک در بالاي دیافراگم انجام
گرفت که باعث کاهش ترشح گردید. درمان حمایتی پس از 

ر د. دراحی ادامه پیدا کرده که همراه با بهبود علائم بیمار بوج
روز سوم به علت پلورال افیوژن سمت راست، لوله سینه با 

پس از 14سی سی تعبیه شد. روز 500ترشح روزانه حدود 
عمل جراحی شرایط بالینی به صورت ناگهانی بدتر شده که 

افیوژن و مورد بررسی مجدد قرار گرفت. به علت پریکاردیال
چرکی شدن ترشحات همی توراکس راست مورد توراکوتومی 
و تعبیه پریکاردیال ویندو و شستشو قرار گرفت. خروج 

هاي کوچک در ترشحات لنفی از سطح پلور و سوراخ
دیافراگم قابل مشاهده بود که از چسب فیبرینی استفاده 

دنده و 2دود ـشد. جهت کنترل آمپیم نیز رزکسیون مح
اي ز درناژ انتخاب گردید. براي کنترل بیماري زمینهروش با

راپی با دوز کم شروع شد. روز چهارم پسـاصلی بیمار رادیوت
می با علائم پریتونیت لاپاروتودداً ـاز جراحی دوم، بیمار مج

ه در قدام و خلف رویت ـگردید که سوراخ شدگی دوازده
شد. براي وي انجامIIرکتومی وبیلروت ـشد. دیستال گاست

ونت منتشر فوت ـانه بیمار دو روز بعد به علت عفـسفأمت
گردید.

بحث
ولی است،نادريوضعیتمادرزاديشیلوتوراکساگرچه
دیسترسبهمنجرکهاستافیوژنپلورالعلتشایعترین

تا 20بینآنمیرومرگ2.شودمینوزاديدورهتنفسی در
حاملگی و نسباارتباطدرکهاستشدهدرصد برآورد60

باشد.میشیلوتوراکسشدتومدتطولهمراه،هايیافته
تشخیص،موقعهفته32ازکمترسن حاملگیباموارددر

یاغیرطبیعی وکاریوتایپوحاملگی35هفتهازقبلزایمان
ومادرزاديهايسایر آنومالیباهمراهیصورتدر

4و3.باشدبدتر میبیماريآگهیپیشجنینیهیدروپس

درمان شیلوتوراکسدرقدماولینبه عنوانحمایتیدرمان
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حمایتکه شامل10-8و6شودمیگرفتهنظردرمادرزادي
) در کنار درناژTPNو انجام تغذیه وریدي (MCTبا ايتغذیه

لوله تعبیهیامکررتوراکوسنتزتوسطلنفمایع
باشد. میدارعلامتموارددرايسینه

خود برهستند وم لنفاوي ریوي نادراختلالات سیست
تظاهرات بالینی به چند دسته هاي پاتولوژیک واساس یافته
س شوند (لنفانژیوما، لنفانژکتازي، لنفانژیوماتوزیتقسیم می

وسندرم دیسپلازي لنفاوي و ...) که همیشه افتراق آنها از 
لنفانژیوماتوزیس 7و6باشد.پذیر نمییکدیگر به سادگی امکان

فی از نظر تعری،در پاتولوژي نهایی بیمار ما گزارش گردیدکه
موارد%75باشد که در بیش ازوجود لنفانژیوماهاي متعدد می

اگرچه این ضایعات 7.سازدهاي متعدد را درگیر میارگان
لیکن رفتار بالینی 9و8،شوندتومورهاي خوش خیم نامیده می

. باشده، مهاجم مییم نبودخوش خاکثر موارد اصلاً بیماري در
ل این بیماري سیر پیشرونده داشته، یا به سختی کنترمعمولاً

گردد. سن بروز شود و یا منجر به مرگ بیمار میمی
لنفانژیوماتوزیس متغیر است واز تولد تا کهنسالی دیده شده

و7و6کنداغلب موارد در دوران کودکی بروز میلیکن در،است
سازد. از نظر درگیر میبه یک نسبت جنس رادوهر

شناسی، لنفانژیوماتوزیس با افزایش تعداد و بافت
هاي لنفاوي همراه با آناستوموزهاي پیچیده میان کانال

شود و در اغلب موارد ها مشخص میدیلاتاسیون این کانال
8-6.سازدریه، مدیاستن، طحال، کبد و استخوان را درگیر می

هاي مبتلا و ارگانتظاهرات بالینی بیماري براساس
باشد. تنگی نفس از علایم اولیه وسعت درگیري متفاوت می

بوده و تعداد قابل توجهی از بیماران با سابقه آسم و خس 
تواند ناشی از علائم بیمار می11.کنندخس سینه مراجعه می

ي افیوژن پلور، پریکارد و یا ناشی از اثر فشاري توده بر رو
یا درگیري خود پارانشیم ریه باشد. عناصر مدیاستن، ریه و 

تواند منجر به درگیري استخوانی (دنده، مهره) نیز می
شکستگی پاتولوژیک و درد مزمن اسکلتی در این بیماران 

شود.
با توجه به طیف وسیع علائم بالینی و متغیر بودن سن 

هاي درگیر و نیز نادربودن بیماري، تشخیص ظهور و ارگان
یر همراه است. درگرافی ساده قفسه خأاغلب سخت و با ت

افیوژن پلور (یکطرفه یا دوطرفه) پهن شدگی )CXR(سینه 
مدیاستن، بزرگ شدگی سایه قلب ثانویه به افیوژن پریکارد و 

گهگاه تخریب استخوانی ممکن است دیده شود. روش نیز
تصویربرداري بهتر سی تی اسکن قفسه سینه است که علاوه 

هاي اینترلوبولار و سپتومخامت منتشرهاي فوق، ضیافتهبر
Groundدستجات برونکوواسکولار، نماي  Glass دوطرفه و

تشخیص 8و7.نشان دهد،تواندانفیلتراسیون اطراف ناف را می
بسیاري از موارد همزمان نهائی با بیوپسی بافتی است که در
شود. با توجه به وسعت با درمان علامتی اولیه انجام می

غلب اکسیزیون کامل جراحی ضایعه اولیه درگیري ا
و در بسیاري از موارد، شایعترین 10-8و6باشدپذیر نمیامکان

8.باشدمداخله درمانی، درمان افیوژن می

جهت کاهش تولید لنف از رژیم بدون چربی با اضافه 
، ناشتا نگه داشتن بیمار همراه با تغذیه کامل MCTکردن 

و یا آنالوگ آن اکترئوتاید و سوماتوستاتین)TPN(وریدي 
شود. معیار اصلی براي موفقیت یا شکست درمان استفاده می

باشد، که درکارانه درناژ روزانه مایع پلور میطبی محافظه
این موفقیت 12.درصد گزارش شده است80بعضی مطالعات تا 

هاي سیستم بیشتر در موارد اکتسابی و غیر از مالفورماسیون
شود. درمان شیلوتوراکس درمبتلایان به یلنفاوي دیده م

هاي سیستم لنفاوي نیازمند ترکیبی از چند انتخابناهنجاري
باشد. اعمال جراحی که براي کنترل شیلوتوراکس درمانی می
، روند عبارتند از: پلورودز از طریق توراکوسکوپیبه کار می

ایجاد خراش در پلور (اسکاریفیکاسیون پلور)، پلورکتومی،
به 14-12و2،پریتوئن-هاي پلوربستن مجراي توراسیک و شانت

علت سطح وسیع ترشح لنف در این بیماران، بستن مجراي 
ناموفق توراسیک به تنهایی براي کنترل شیلوتوراکس اکثراً

بوده است و بهترین نتایج با پلورکتومی با یا بدون بستن 
کاربرد چسب فیبرینی 15.اي توراسیک گزارش شده استمجر

15.مواردي سودمند بوده استبعد از پلورکتومی نیز در

موارد مقاوم و شکست سایر هاي پلوروپریتونئال درشانت
شود هر چند که میزان موفقیت هاي جراحی استفاده میروش

مشخصی ندارد. مزیت این روش جذب مجدد لنف از پریتوئن 
2.باشداختلالات متابولیک و ایمنی میو کاهش

دي رزکسیون جراحی در درمان ـبا توجه به ناکارآم
روزان مثل ـواد اسکلـماده ازـاي اصلی، استفبیماري زمینه

OK-432 ،ی نیز ـوتراپی و رادیوتراپـرون آلفا، کمـاینترف
زان موفقیت ـت. به غیر از رادیوتراپی میـتوصیه شده اس

اري ـآگهی بیمپیش17و16و9.ز بوده استـچیهاي دیگر ناروش
لا ـوم کودکان مبتـو تا یک س8تر بدتر بودهن پایینـسنیدر

توان آگهی، میورهاي پیشـایر فاکتـوند. از سـشوت میـف
را ذکر ءاـوح سروز و احشـور، سطـري ریه، پلـدرگی
14و8.کرد
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شد در بسیاري از موارد فقط درمان همانگونه که ذکر
که میزان د، هنگامیگردشود و توصیه میتی انجام میعلام

یک ،مایع زیاد بوده و منجر به اختلال تنفسی شده است
همین 2.لوله سینه براي تخلیه مداوم مایع قرار داده شود

اقدام به ظاهر ساده در این بیمار منجر به بروز اختلالات 
شدید انعقادي و همودینامیک شد که انجام جراحی را به

ناپذیر کرد. در موارد شک به عدم بازصورت اورژانس اجتناب
شدن کامل ریه بعد از تخلیه مایع پلور، شاید توراسنتزهاي 

تري از لوله سینه باشد و فرصت لازم را مکرر روش مناسب
اي اصلی و درمان اختصاصی آن براي تعیین بیماري زمینه

فراهم کند.

گیرينتیجه
لل نادر پلورال افیوژن دراگرچه شیلوتوراکس جز ع

دلیل طیف وسیع اتیولوژي ازه کودکان است، لیکن ب
این گروه سنی محسوب درمانی در-هاي تشخیصیچالش

اي، نظر از علت زمینهشود. برخورد با شیلوتوراکس صرفمی
مواردي مثل باشد. با توجه به این که دریکسان می

کارانه در ي محافظههالنفانژیوماتوزیس میزان موفقیت درمان
ی در هاي جراحکنترل شیلوتوراکس پائین است و روش

ثرترین ؤاند، مناموفق بودهکنترل مستقیم نشت نیز عموماً 
روش درمانی، حذف فضاي پلورال به کمک پلورودز و یا 

ذا توجه به ـباشد. لپلورکتومی با یا بدون دکورتیکاسیون می
ت ـگذاري از اهمیلهبافت ریه در تصویربرداري قبل از لو

که شک به هایپوپلازي صورتیزیادي برخوردار است و در
گذاري ریه مبتلا و یا عدم باز شدن کامل ریه بعد از لوله

همان ابتدا لوله سینه تعبیه نشده است ازبهتر،ود داردـوج
علائم تنفسی بیمار با توراسنتزهاي مکرر کنترل شده و و

اي ت تشخیص علت زمینههمزمان، اقدامات تشخیصی جه
وارض ناخواسته، ـري از بروز عـکار با پیشگیانجام داد. این

وجود را ـهاي درمانی مامی انتخابـامکان استفاده از تم
سازد.فراهم می
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Abstract:

A Case Report of Thoracic Lymphangiomatosis with
Lung Hypoplasia

Saghebi S. R. MD*, Mousavian S. A. MD**

(Received: 31 Oct 2016 Accepted: 7 June 2017)

Chylothorax, is a relatively rare cause of pleural effusion in children. It can cause significant
respiratory morbidity, as well as lead to malnutrition, metabolic disorder and immunodeficiency. Thus, a
chylothorax requires timely diagnosis and treatment. In this case report beside review of literature we
present the case of a person with chylothorax that incidentally found to have diffused thoracic
lymphangiomatosis.

Key Words: Chylothorax, Lymphangiomatosis, Pleural Effusion
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