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                                                                                 18/7/91 :  ،  پذيرش    14/5/91  :دريافت 
  

  :چكيده
كه شـامل تركيبـي از      )  شده است  ش مورد از آن در جهان گزار      200تاكنون  (ندرم مافوچي يك ترم كلينيكي نادر است         س :مقدمه  

 انكندروم هاي متعدد وتومورهاي عروقي است 

ه ك ـ) انكنـدروم ( پـا   مبتلا به ضايعات استخواني انگشتان دسـت و        ، ساله ، ما حصل ازدواج غير فاميلي       18 بيمار دختري    :معرفي بيمار   
  در ديستال اندام فوقاني وتحتاني ) همانژيوم هاي كاورنوس(سبب دفورميتي انگشتان شده است  بهمراه توده هاي عروقي متعدد 

 و  EKGبررسي هاي قلبـي عروقـي شـامل         . تمام بررسي هاي آزمايشگاهي از جمله تستهاي تيروئيدي نرمال بوده است          . مي باشد 
 مغزي باكنتراست هم يافته غير طبيعي مـشاهده نـشده اسـت بررسـي هـاي                 ي تي اسكن  ساكوكارديوگرافي نرمال بوده است در      

آنژيوگرافيك وبافت شناسي همانژيوم كاورنوس را تاييـد كـرده انـد و راديـوگرافي از انگـشتان دسـت وپـا ضـايعات اسـتخواني                          
  را تاييد كرده است)انكندروم (

  .ق مطرح است سندروم مافوچي مي باشد به اين ترتيب تشخيصي كه براي بيمار فو:نتيجه نهايي 
  

  همانژيوم كاورنوس/ سندرم مافوچي / انكندروم  :كليد واژه ها
  

  :مقدمه 
نـادر   كلينيكـي  يك ترم )  Maffucci(سندرم مافوچي        

 مورد از آن در  جهان گزارش شـده          200است كه تا كنون     
ــت ــدد    ) 1(اس ــاي متع ــدروم ه ــي از انكن ــامل تركيب و ش

اين سندروم اسـپوراديك اسـت و       . وقي است وتومورهاي عر 
 ).2(ارثي نيست ودر جنس مونث شايع تر است

     ضايعات پوستي متشكل از فضاهاي  عروقي بـا ديـواره            
ضخيم و نازك  درمال و ساب كوتانئوس هستند كه تنها از           

گرچـه  قـبلا بـه ايـن         . يك لايه اندوتليال پوشيده شده اند     
فتنـد ولـي اينهـا در واقـع       ضايعات عروقي همانژيوم مـي گ     
  ). 3(مالفورماسيونهاي وريدي هستند

همزمان بـا   .      ضايعات بندرت در هنگام تولد وجود دارند      
ظهور و رشد  ضايعات عروقي در اوايل كودكي ندول هـاي            

در استخوانها مخـصوصا در انگـشتان       ) انكندروم ها ( سفت  
  رشسـاق گـست    دست وپا و متافيز استخوانهاي بلند بازو و       

  
  
  

ضايعات استخواني گرد يـا بيـضي هـستند  ودر           . مي يابند   
راديوگرافي راديولوسنت هستند و توسط ترانـسفورماسيون       
ابنورمال غضروف به استخوان بوجـود مـي آينـد و ممكـن             

  ) . 3(است يكطرفه يا غير قرينه باشند
      ضايعات استخواني وپوسـتي ممكـن اسـت منجـر بـه            

تعـدادي از تومورهـاي خـوش    . دندپا گر دفورميتي دست و  
خيم و بدخيم در سندروم مافوچي گـزارش شـده اسـت و             

شايعترين . بيماران پتانسيل بالايي از تغييرات بدخيم دارند      
تومور بدخيم كندروساركوم اسـت كـه از ترانـسفورماسيون       

% 15بدخيم انكندروم هـا ناشـي مـي شـود و احتمـالا در               
يمي هاي مزودرمي شامل ساير بدخ.بيماران اتفاق مي افتد  

آنژيوساركوم، لنفانژيوساركوم و استئوساركوم     فيبروساركوم،
تومورهاي تخمداني خوش خيم و بدخيم هردو       . مي باشند   

بعلاوه چنـدين تومـور غيرمزودرمـي       ) . 3(گزارش شده اند  
  شامل گليـوم هـاي مغـزي وآدنوكارسـينوم پـانكراس هـم            
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  .توصيف شده اند
 ، فـالوآپ طـولاني      يادشدهخيمي هاي       بخاطر رسيك بد  

مدت بيماران توصـيه ميگـردد بيوپـسي يـا بررسـي هـاي              
راديولوژيك هر ضايعه اي كه به سرعت گسترش مـي يابـد      
يــا علامتــدار مــي شــود، بايــد جهــت رد كــردن تغييــرات 

گاهي اكسزيون جراحي ضايعات    . ساركوماتويي انجام شود    
   . شودپوستي ممكن است به منظور زيبايي انجام

  :معرفي بيمار
 ساله است كه ما حـصل ازدواج غيـر          18بيمار دختري        

ــاميلي اســت وي از   ســالگي دچــار ضــايعات تومــورال  6ف
كوچك زير پوستي آبي خاكستري رنگ ابتدا در كـف پـاي      
راست شـده بـود كـه بـا دسـتكاري ويـا ترومـاي كوچـك                 

ها بتدريج تعداد ضايعات واندازه آن  . خونريزي مي كرده است   
 شده است بطوريكه در انـدام فوقـاني ضـايعات مـشابه        زياد

  .پيدا شده است

     در حال حاضردر اندام فوقاني از آرنج به سمت ديستال          
اندام ودر اندام تحتاني از ميانه ران پاي راسـت بـه سـمت              
ديستال اندام تحتاني ضايعات تومورال زير پوستي با نمـاي          

سبب دفورميتـه هـايي     عروقي مشاهده مي شود  بطوريكه       
  ). 1تصوير(در انگشتان دست وپا شده است 

  

  
  

  ضايعات عروقي و دفرميتي هاي استخواني : 1تصوير  
  

 معاينه ضايعات فـوق تنـدرنس دارنـد ولـي بروئـي سـمع              
اندازه ضايعات فوق بعد از فعاليت عضلاني افـزايش    . نگرديد

شـد  مي يابد تعدادي ازضايعات عروقي با جراحي اكسزيون         
 .كه تشخيص بافت شناسي همانژيوم كاورنو بوده است

     در راديوگرافي بعمل آمـده از دسـت ، انكنـدروم هـاي             
در انگشتان دسـت مـشاهده      ) ضايعات راديولوسنت (متعدد  
  ).2تصوير  (گرديد

  

  
  

  گرافي دفرميتي هاي استخواني : 2تصوير 
  

 بيـضي    توده هيپرواسـكولار   :آنژيوگرافي اندام فوقاني راست    
همـــراه كانونهـــاي ه بـــ شـــكل بـــا حـــدود مـــشخص و

كلسيفيكاسيون در سطح دورسال اولنـار سـاعد بـه اقطـار            
 سانتي متر قابل روئيت بوده كه مطرح كننـده يـك      2×5/5

همانژيوم مي باشد اين توده كاملا در زيـر جلـد قـرار دارد              
ــالنكس    ــاورت ف ــوچكتردر مج ــب ك ــه مرات ــايي ب ــوده ه ت

رم و پنجم وفالنكس مياني انگشت      پروگزيمال انگشتان چها  
  .چهارم با اروزيون اين استخوان ها ديده شد

 تاخيري وبا اندازه هاي مختلـف در   :آنژيوگرافي اندام تحتاني  
توده هاي متعـدد واسـكولار بـا         Enhancmentاندام تحتاني 

راست قابل رويت بوده كه كانونهاي كلـسيفيكاسيون درون         
ضايعات ليتيك يكـي در     . بخشي از آنها به چشم مي خورد      

سطح خلفي بخـش پروگزيمـال فمـور كمـي پـايين تـر از               
تروكانتر بزرگ وديگري در سـطح خلفـي متـافيز ديـستال            

)  همـانژيوم (د كه احتمالا منشاء عروقـي     يتيبيا مشاهده گرد  
  .دارد

دو مـورد، يكـي در ناحيـه پوبليتئـال          : محل توده ها   تعداد و 
و ديگـري مجـاور     مجاور سر داخلي عضله گاستروكنميوس      

، شش مورد در ساق پا  و در مسير وريـد            كنار داخلي  پاتلا   
در داخـل مـچ پـا و دو     صافنوس بزرگ، دو مورد در قدام و     

   .مورد در كناره داخلي كف پا قرار دارند
كـه نرمـال    است  از بيمار ، اكوكارديوگرافي بعمل آمده            

                          :فانكشنال نداشته است هيچ مشكل دريچه اي و بوده و
EF=60% و EKGنرمال بوده است   

تمام تستهاي آزمايشگاهي و از جمله      : تستهاي آزمايشگاهي 
 .تستهاي تيروئيدي نرمال بوده است

  :بحث 
سندروم مافوچي  يك سندروم متشكل  از ندولهاي آبي             
  يو انكندروم هايا به رنگ قرمز  )ونوس مالفورماسيون(رنگ
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اين انكندروم ها شبيه آنهايي هستند كـه        . متعدد مي باشد  
 مــي باشــد و پيامــد هــاي ارتوپــديك و ollierدر بيمــاري 

د كه در بيماري انكندروم هـا در انـدامها شـايع          نزيبايي دار 
هستند اما ضايعات سفاليك ممكـن اسـت بـا پيامـد هـاي            

در بافت شناسـي، ضـايعات    . نوروافتالمولوژيك همراه باشند  
 و ونـوس  spindle cell hemangiomaوستي به دو حالت پ

 ). 3(مالفورماسيون تظاهر مي كنند

اكثر بيماران با سندروم مافوچي در هنگـام تولـد يـا اوايـل       
كودكي دچار همانژيوم هايي با انـدازهاي متفـاوت از چنـد      
ميلي متر تا چند سانتي متر مي شوند كه بطور تيپيك در            

.  ديــستال انــدام هــا قــرار دارنــد درم و ســاب كوتــانئوس 
همانژيوم ها  بهرحال ممكن است در ارگانهاي داخلي يافت 

شايع تـرين  ضـايعه  عروقـي در ارتبـاط بـا ايـن              ) 2(شوند
هـم ضـايعات عروقـي     .  سندروم ونوس مالفورماسيون است   

وهم ضايعات استخواني مافوچي همانژيوم هـاي  پتانـسيل          
روقــي گــاهي مــوارد بــدخيمي دارنــد در مــورد ضــايعات ع

لنفانژيوم ها ومالفورماسيونهاي آرتريوونوس وآنژيوسـاركوم      
همانطور كه پيشتر هم ذكر شـد  ). 4(نيز گزارش شده است   

شايع تـرين تومـور بـدخيم در سـندروم مـافوچي در كـل               
كندروسـاركوم اسـت ولـي احتمـال سـاير بـدخيمي هـاي        
مزودرمي و غير مزودرمي مثل بـد خيمـي هـاي مغـزي و              

ــانك ــابراين در درمــان ســندروم . راس هــم وجــود داردپ بن
مافوچي بايد به كشف زودرس ترانسفورماسيونهاي بـدخيم        

  .توجه داشت
    در مطالعه اي ضايعات عروقي همراه سـندروم مـافوچي           

ــانژيو ــال     هم ــا احتم ــه در آنج ــت ك ــوده اس ــدوتليوما ب ان
ترانسفورماسيونهاي بدخيم بيشتر است اما  ضايعات عروقي 

ر مطرح شده فوق همانژيوم هاي خوش خيم كاورنوس         بيما
بوده است ولي هيچ تغيير سـاركوماتويي بـدخيم مـشاهده           
نشده است كه با توجه به پاتولوژي فوق انتظار هـم همـين           

فـالوآپ چنـد سـاله نيـز ترانـسفورماسيونهاي          .بوده اسـت    
بهرحال پيگيري دقيق بيمـار     ). 5(ندبدخيم را نشان نداده ا    

  . ادامه يابدبايد همچنان 
  
  
  
  
  
  

  
  و  Ollier وهمكـاران سـه بيمـار مبـتلا بـه سـندروم      بالكر

مافوچي را گزارش كردنـد كـه دچـار ديپلـوپي بـه عنـوان               
  تظاهر اوليه  تومورهـاي  اينتراكرانيـال شـده بودنـد آنهـا     

تاكيد كردند كه از آنجائيكه بيماران مبتلا به اين سـندروم           
 lowيا آستروسيتومدر خطر كندروساركوم قاعده جمجمه 

grade       ، ــرار دارنــد ــه تــاخيري ق ــك عارض  بعنــوان ي
نوروافتالمولوژيست بايد از ضرورت پايش طولاني مدت اين        

  ). 6(بيماران آگاه باشد
     همانطور كه ذكر شد باتوجه به ايـن احتمـال از بيمـار             

 مغزي با كنتراست جهت كشف هر       سي تي اسكن  فوق هم   
در . آمد كه نتيجه آن منفي بـود      گونه تومور مغزي به عمل      

بررسي هاي متعدد تغيرات بدخيمي چه از نظر تومورهـاي          
داخل جمجمه اي وچه از نظر بدخيمي هاي عروقي كه در           
  ايــن بيمــاران شــيوع دارد در ايــن بيمــار حاضــر مــشاهده 
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Abstract 
 
Introduction: Maffucci syndrome is a rare clinical entity (approximately 200 cases have been 
reported in the medical literature) with a combination occurrence of multiple enchodroma 
and vascular tumors.  
Case Report: Our patient was an 18 year old girl  born in a non-consanguineous marriage with 
finger and toe bones disorders (enchondroma) causing deformity of fingers and toes with 
multiple vascular tumors (cavernous hemangioma) in the distal upper and lower limbs. Entire 
laboratory investigations including thyroid function tests were normal.  Cardiovascular ex-
amination including EKG and echocardiography were also normal. The abnormal findings on 
brain CT SCAN with contrast were not observed. Angiographic and histologic stud-
ies confirmed the cavernous hemangioma and radiography of fingers and toes approved bone 
lesions (enchondroma).  
Conclusion: A diagnosis of Maffucci syndrome was made by the above mentioned measures. 
(Sci J Hamadan Univ Med Sci 2013; 19 (4):82-85) 
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