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Abstract 

Background: Neurofibromatosis type1 (NF-1) is a hereditary autosomal 

dominant disease that is accompanied by complications, such as benign and 

malignant tumors and vascular involvement, including pulmonary 

hypertension, artery stenosis, and pulmonary artery aneurysm. Spontaneous 

hemothorax is a rare and lethal complication of NF-1 due to vasculopathy as 

stenosis or aneurysmal modifications of large intrathoracic vessels, and 

dysplastic alterations of small vessels in highly vascularized mesenchymal 

tumors. Most commonly, tumor-related hemothorax is due to neurofibroma, 

and the most frequently involved artery is the intercostal artery. 

Case Presentation: A 48-year-old male referred to our hospital with a 

chief complaint of dyspnea from a week ago. His symptoms began with 

pleuritic chest pain followed by dyspnea. The physical examination 

showed many neurofibromatosis lesions and café-au-lait macules on the 

skin. Thoracotomy was performed during the hemothorax examination. 

Moreover, inflammation of the pleura and fibrothorax were reported 

without any site of bleeding.  

Conclusion: Vascular complications should be regarded in NF-1. Any 

patient presents with hemodynamic disorder or pleural effusion should be 

examined and treated promptly. 
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  چکیده

 ونهمچ یاتوزوم غالب است که با عوارض یارث یماریب کی ک،ینوع  سیبروماتوزینوروف یماریب سابقه:

 پولمونرو انیشر یو تنگ پرتنشنیاه یشامل: پولمونر یعروق یریو درگ میو بدخ میخخوش یتومورها

 بروماتوزیاغلب کشنده در نوروف و نادر عارضه کی یخودههموتوراکس خودب .باشدیهمراه م یعروق سمیآنور

 مسیآنور ایصورت استنوز هب ین واسكولوپاتآعلت  که است( NF1: Neurofibromatosis Type1) یک نوع

. باشدیمپرعروق  الیعروق کوچک در تومور مزانش کیسپلاستید راتییو تغ کینتراتوراسیعروق بزرگ ا

 انیشر اغلبآن  یط و باشدیم بروماتوزینوروف از یناش تومور با مرتبط هموتوراکس ع،یطور شاهب

 .شودیم ریدرگ نترکوستالیا

بیمارستان مراجعه  بههفته قبل  کینفس از  یتنگ تیبود که با شكا یاساله 28 مرد ماریب معرفی بیمار:

 یا تنگفته و بای شیافزا جیتدر هبود که ب شده کیپلورت تیماه با نهیابتدا دچار درد قفسه س ی. وبود هنمود

داشت.  وجود café au lait یهاماکول و متعدد بروماتوزینوروف عاتیضا مار،یپوست ب یوربود.  شدهنفس همراه 

و پلور  بروتوراکسیف ج،ینتا یمبنا بر کهانجام شد  ماریب یبرا یتوراکوتوم ،داشت وجود هموتوراکس یدر بررس

 .مشخص نشد یزیخونر أاما منش گردید؛ گزارشملتهب 

 اختلال اب ماریب اگر و ودب یفكر عوارض عروق هب دیبا کینوع  سیبروماتوزینوروف مارانیدر ب گیری:نتیجه

 .شود درمان و یابیارزلازم است به سرعت  نمود، مراجعه وژنیاف پلورال ای و کینامیهمود

 

 هموتوراکس ک،ی نوع بروماتوزینوروف واژگان کلیدی:

 علوم دانشگاه یبرا نشر حقوق یتمام

 .است محفوظ همدان یپزشك

مقدمه
Von  یا یک نوع نوروفیبروماتوزیس بیماری

Recklinghausen، غالب اوتوزوم توارث با ارثی بیماری یک 

 این تظاهرات از. دارد هزار سه در مورد یک شیوع که باشدمی

 تعداد به صاف هیپرپیگمانته هایماکول به توانمی بیماری

 هایندول و( café-au-lait macules) بیشتر یا عدد شش

lisch (عنبیه روی برجسته رنگ ایقهوه هایهامارتوم )اشاره 

 .کرد

 و خیمخوش تومورهای فرکانس افزایش زندگی طول در

 زندگی، سراسر در خیمخوش تومور ترینشایع. دارد وجود بدخیم

 محیطی، نوروفیبروم. هستند( Neurofibromas) هانوروفیبروم

 ترکیبی که هستند محیطی اعصاب غلاف خیمخوش تومورهای

 و نورون اطراف هایسلول ها،فیبروبلاست شوان، هایسلول از

 و هستند درد بدونو  متحرک تومورهای. باشندمی هاسلمست

 .دارد بیشتری شیوع هاآن در نرم بافت سارکوم

 پولمونری: شامل یک نوع نوروفیبروماتوزیس در ریوی درگیری

 ریه نیبینابی بافت بیماری پلومونر، شریان تنگی هایپرتنشن،

(Interstital Lung Disease ILD:) بولوز ریوی بیماری و 

 این در نیز( MI) حاد قلبی انفارکتوس و ریه آمبولی. باشدمی

: از هستند عبارت NF1 در عروقی عوارض. دهد می رخ درگیری

 لتشكی یا پارگی و پسودوآنوریسم آنوریسم، انسداد، تنگی،

 .کوچک و متوسط بزرگ، هایشریان در فیستول
 

  بیمار معرفی

 یک از نفس تنگی شكایت با که بود ایساله 28 مرد بیمار

 ردد دچار بیمار ابتدا. بود نموده مراجعه بیمارستان به قبل هفته

 ودب شده چپ سمت در سینه قفسه تحتانی قسمت در ناگهانی

 نگیت و یافته افزایش تدریج به درد ،داشت پلورتیک ماهیت که

 رومات سابقه که است ذکر شایان. بود شده اضافه آن به نیز نفس

 919تا  988 صفحات ،9318 پاییز ،3شماره  ،26دوره            

 

 سینا ابن  مجله پزشکی بالینی

 گزارش موردی  

 

https://orcid.org/0000-0003-2891-1722


 
 

 

 9318 پاییز، 3شماره ، 26، دوره سینا ابنمجله پزشکی بالینی                                                                                                                         911
 

 

 

 خودیخودبه هموتوراکس                                                             

 

 را فهسر گاهی اما نداشت؛ لرز و تب از شكایتی بیمار و بود منفی

 روی نوروفیبروماتوز ضایعه جراحی سابقه همچنین. کردمی ذکر

دختر  در) بود مثبت NF1 خانوادگی سابقه و داشت وجود کتف

 (.بیمار

 و café-au-lait macules ضایعات شده،انجام معاینه طی

 ه،ری سمع در و بود پایدار حیاتی علائم شد، مشاهده نوروفیبروم

 CXR در دیگر سوی از. گردید گزارش چپ ریه در صدا کاهش

(ray-Chest x)، شیفت با همراه چپ سمت در افیوژن پلورال 

 یزن سونوگرافی در. شد مشاهده راست سمت به مدیاستن و قلب

 سپتاهای و هادبری حاوی چپ طرف در متوسط افیوژن پلور

 ونیخ مایع پلور، مایع پاراسنتز در همچنین. گردید گزارش درونی

 22 پلور مایع( HCT) هماتوکریت که است ذکر شایان. شد خارج

 نیز انعقادی هایآزمون نتایج. بود درصد 20 خون HCT و درصد

 . گردید گزارش نرمال

 برای( Chest Tube) ایسینه لوله هموتوراکس، تشخیص با

 براینعلاوه. گردید خارج خون لیتر 2 حدود و شد گذاشته بیمار

 و افیوژن پلورال وریدی، کنتراست با CT Scan Chest در

 .شد گزارش چپ ریه در مایع از ناشی کلاپس

 :بود زیر شرح به اول روز آزمایشات

Hb= 8/13  g/dl, HCT= 20 % ECG: Sinus tackycardia 

WBC= 16300, Neut= 80%, Band= 2%, Lymph = 8%    

Echo: EF= 55%, SPAP= 35 mmhg 

Plat= 622000/cu 

PT= 16, INR= 6/1 , PTT= 21 

 

 آزمایشات روز بعد عبارت بودند از:

Hb= 8/11  g/dl, HCT= 2/35  

WBC= 11600   

Plat= 615000/cu 

Prot. serum= 1/6  g/dl         Prot. pleural fluid= 1/2 g/dl 

LDH. serum= 388 iu/l    LDH. pleural fluid= 2053 iu/l 

B.S= 111 mg/dl        Glucose. pleural fluid= 82 mg/dl 

WBC. pleural fluid= 1000, Lymph=20%, Neut= 80% 

RBC. pleural fluid= 2,210,000 

Culture. pleural fluid= neg 
 

 در خون وجود و توراکس از خون کامل تخلیه عدم دلیل به

CT Scan از پس که بیمارChest Tube  بیمار بود، شده گرفته 

 جراحی طی. گرفت قرار توراکوتومی تحت توراکس جراح توسط

 و ملتهب کاملاً پلور. شد خارج خون هایلخته از زیادی مقدار

 اما د؛ش دکورتیكه فیبروتوراکس، تشخیص با و بود شده ضخیم

 یا تومورال ضایعه گونههیچ و نگردید مشخص خونریزی منشأ

 گزارش التهاب تنها نیز پاتولوژی نمونه در. نشد مشاهده عروقی

 با اربیم ادامه، در. نشد مشاهده آتیپیک یا بدخیم سلول و گردید

 مشكل نیز بعد ماه شش پیگیری در و گردید مرخص خوب حال

 .نشد گزارش خاصی
 

 بحث

 از شدهگزارش نتایج و شدهانجام هایبررسی به توجه با

 بیماران در خودیخودبه هموتوراکس علت مختلف، مطالعات

 بین عروق تنگی عروقی، هایآنوریسم یک، نوع نوروفیبروماتوزیس

 از ناشی عروقی هایاروزیون و آئورت کلاوین،ساب ای،دنده

 پرعروق عصبی تومورهای دژنراسیون یا و نوروفیبروما تومورهای

 مورد در. باشند حیات تهدیدکننده توانندمی گاهی که باشندمی

 . نگردید مشاهده خاصی علت حاضر، بررسی در مطالعه مورد بیمار

 در غیرشایع عوارض از یكی خودیخودبه هموتوراکس

 و پلیوارتی راستا، این در. باشدمی یک نوع نوروفیبروماتوزیس

 هموتوراکس به مبتلا ساله 21 زنی 2012 سال در همكاران

 هک نمودند معرفی را یک نوع نوروفیبروماتوزیس و خودیخودبه

  همراه که بود کرده مراجعه سینه در شارپ و ناگهانی درد با

 در. بود راست سمت افیوژن پلورال و هموگلوبین افت با

 نآ به چسبیده لخته با ریه قله در ریوی توده توراکوسكوپی،

 ود؛ب نوروفیبروما و بود بدخیمی فاقد پاتولوژی در که شد مشاهده

 .[1] نگردید مشخص خونریزی منشأ اما

 هموتوراکس از موردی ،1118 سال در دیگری مطالعه در

 چپ التیروسرویك تنه آنوریسم پارگی دلیل به حیات تهدیدکننده

 گزارش یک نوع نوروفیبروماتوز بیمار در وریدی شریانی فیستول و

 .[2] شد درمان عروقی داخل آمبولیزاسیون با که گردید

 هموتوراکس مورد دو خود مطالعه در نیز همكاران و کبیر

 22 زن یک کردند؛ گزارش را NF1 با همراه خودیخودبه شدید

 نوروفیبروم تومور از ناشی هموتوراکس با NF1 به مبتلا ساله

 مرد یک نیز و شد رزکت جراحی با که اول دنده روی خیمخوش

  café-au-liatهایماکول معاینه در که هموتوراکس با ساله 26

 شكننده خونی عروق توراکوتومی، در که شده مشاهده تنه روی

 ترمیم و داشت وجود دوم دنده نزدیكی در خونریزی با پارگی و

 .[3] گرفت صورت وی برای عروقی

 دیگری مورد 2001 سال در همكاران و کنلن دیگر، سوی از

 شریان خودیخودبه پارگی از ناشی پلور شدید خونریزی با

Mammary به مبتلا ساله 20 مرد در راست داخلی NF1 را 

 یو برای توراکوتومی طی شریان لیگاسیون که کردند گزارش

 .[2] شد انجام

 ERS (Society European Respiratory) سالانه کنگره در

 مبتلا ساله 32 و 53 مرد دو نیز( اروپا تنفسی هایبیماری انجمن)

 بیماری این که شدند معرفی خودیخودبه هموتوراکس با NF1 به

 هاآن در نهم و هفتم ایدنده بین شریان در آنوریسم دلیل به

 شریانی یزاسیونآمبول و جراحی با بیماران این. بود شده ایجاد

 .[5] یافتند بهبود

 در میازاکی توسط 2010 سال در دیگری مورد براین،علاوه

 با همراه NF1 بیماری سابقه با ساله 51 زنی که شد معرفی ژاپن
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 و همکار فرکهرام 

 ی،ویدئوی توراکوسكوپی در. بود خودیخودبه ماسیو هموتوراکس

 انشری لیگاسیون و بود راست کلاوینساب شریان خونریزی، منشأ

 .[6] شد انجام بیمار این برای جراحی طی

 رد که شودمی گرفته نتیجه شدهبیان مطالب به توجه با

 تا ودب عروقی عوارض فكر به باید یک نوع نوروفیبروماتوز بیماران

 مراجعه افیوژن پلورال یا و همودینامیک اختلال با بیماری اگر

 .شود درمان و ارزیابی سرعت به نمود،

 حاضر، مطالعه در جمله از شدهانجام مطالعات از برخی در

 اربیم مورد در که است نگردیده مشخص بیمار در خونریزی علت

 و خونریزی بین زمانی فاصله از ناشی شاید ما نظر مورد

 .باشد ضایعه بودنخفیف یا و توراکوتومی
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