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  گزارش موردي
  

   در رتين به همراه هامارتوماي بيني گردتومورهاي از گزارش يك مورد 
  دريك بيمار مبتلا به توبروزاسكلروزيس

    
  * سهيلا رشادتدكتر 

  
  13/7/87:   ،  پذيرش    30/10/86  :دريافت 

  

  :چكيده
الب اسـت كـه ارگانهـاي متعـددي ازجملـه مغـز ،             يك بيماري پوستي عصبي با توارث اتوزومال غ       ) Ts(توبروزاسكروزيس   :مقدمه  

 عقب ماندگي ذهني و آدنوم سباسـه در ايـن بيمـاري    ،ترياد اپي لپسي .پوست، چشم ،قلب ،كليه و حتي استخوان را درگير مي كند         
ي تكرار وتشنج ها  و مشكلات رفتاري اوتيسم  IQ<21به شكل % )44(موارد  ، عقب ماندگي ذهني در  % 80تشنج در . .شاخص است

 تظاهرات چـشمي شـبكيه اي و غيـر شـبكيه اي ديـده      TSدر.  ديده مي شود "شونده همراه با حالات لبخندي در اين بيماران بعضا    
در ناحيـه ي سـر عـصب و اطـراف آن  همچنـين ضـايعات صـاف  و         )( mulberryضايعات رتين به دو فرم تومورهاي گـرد .ميشود

در مطالعـات اخيـر بـه دليـل  اهميـت هامارتومـا در       .  ديده مي شـود phakoma)  (اكوما خاكستري رنگ در ناحيه  ديسك به نام ف
  .محسوب ميگردد)  ماژور(   هم اكنون  اين يافته  جزو علايم اصلي يا TSتشخيص 

 و   ساله اي است كه به علت تشنج هاي كلونيك استاتوس دربخش اطفال بستري گرديد حين درمان       9بيمار پسر بچه     :معرفي بيمار 
ــيهاي لازم  ــشنج بررس ــرل ت ــري شــامل:كنت ــدازه گي ــا و ان ــاري   Brain MRI & CT scan, EEG الكتروليته انجــام شــدكه دال بربيم

 در عصب بينـايي چـشم       Mulberryمعاينات چشم پزشكي و آنژيوگرافي از هر دو چشم وجود تومور هاي             . توبروزاسكلروزيس بود 
 وجـود هامارتومـا در بينـي    CT scan, MRIبيمار با توجه به راديوگرافي از سينوسها راست را نشان داد در بررسي هاي تكميلي از 

   .بيمار گزارش شد
با توجه به اينكه توبروزاسكلروز يك بيماري مولتي سيستم است لذا در صورت اثبات ايـن بيمـاري براسـاس ضـايعات                       :نتيجه نهائي 

  ساير ارگانهاي درگير باشيم همانگونه كه در بيمار مورد نظر نيز وجـود        مغز مي بايستي به دنبال احتمال ابتلا       MRIپوستي تشنج و    
  . ساير اعضا به اثبات رسيدWork Upو هامارتوماي بيني متعاقب پيگيري و ) شبكيه (تومور رتين 

   
  هامارتوم / شبكيه/توبروس اسكلروز /  بيني  : كليد واژه ها

   

  :مقدمه 
ــا        ــكلروز احتم ــلاق توبروزاس ــار توســط  اط ــين ب   لاً اول

Von Reckling Hausen ــال ــا  1862 در س ــه ب  در رابط
نوزادي بوده است كه با تومورهاي متعدد قلبي متولد شده          

 ارتبـاط ايـن بيمـاري بـا ضـايعات           1880و بعدها در سال     
پوســتي صــورت مــشابه آكنــه مــشخص و در ســال هــاي 

 ساير تومورهاي مغزي و كليوي در بيماران        1881 -1900
  6800 در   1بيماري بـا شـيوع      اين   .به شناسايي گرديد  مشا
   در بچـه هـا بـه صـورت اتوزومـال غالـب             17300 در   1تا  
  

و در دو سوم موارد بـه دليـل موتاسـيونهاي غالـب در ژن               
Tsc1 و Tsc2پــاتولوژي ايــن بيمــاري  ).1( ايجــاد ميــشود

شامل وجود توده هاي كالسيفيه نيمكره هاي مغز و بطـور           
يه  ساب اپانديمال با انتشار به داخل حفره         تي پيك در ناح   

بطني به شكل قطره شمع مي باشـد كـه بعـضاً منجـر بـه                
ايـن  . انسداد سوراخ مونرو  و ايجاد هيدروسفالي مي گـردد         

 سـالگي  3-4 حدوداً بعد از Brain CTه در يكالسيفنواحي 
بعضاً يك توبر بعدها بـه يـك آسترسـيتوم          .  مي شود  ايجاد

  وجود توبرهاي سـربلار در ايـن      ) 2(ودبدخيم تبديل مي ش   
  
  

 ــــــــــــــــــــــــــــــــــ 
  )sreshadat@kums.ac.ir(كرمانشاه دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي كودكاناستاديار گروه  *
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بيماران شايعتر از فرم سربرال آن است علايم كلينيكي اين   
 طي دوره شيرخوارگي    شيرخوارگيبيماران شامل اسپاسم      

هاي مكرر مقاوم   و تشنجEEGبا منظره هيپس آريتمي در  
كه در سنين بالاتر به فرم تشنج ميوكلونيك،        ) 3(به درمان   

ونيك و آكينتيك تغيير مي يابد و همراه بـا   كلونيك آميوكل 
 .اشـد ب مي EEG  در slow spike & wave activityمنظره

ماندگي  وسيعي از اختلالات  يادگيري و عقب عليرغم طيف
ذهني يك سوم بيماران از نظر ذهني نرمال هستند و براي           

 قبـل از دو     MRIتشخيص بـه موقـع آستروسـيتوم انجـام          
  له آن در ايــن بيمــاران پيــشنهاد ســا ســالگي و تكــرار هــر

خونريزي اينتراكرانيال از ديگر عوارض عصبي      ) 4(مي شود 
در معاينـه دقيـق پوسـت تنـه و           ).5(اين بيماران مي باشد   

 در بـيش  ash leafاندامها ضايعات هيپو پيگمانته با عنوان 
آدنـوم سباسـه و ضـايعه       ). 6(موارد ديده مي شـود    % 90از  

الي در ناحيه لومبوسـاكرال بـه       پوستي برجسته پوست پرتق   
ــام  ــر   shagreen patchن ــراف و  زي ــاي اط ــروم ه    و فيب
 همچنـين  و subungual and periungual fibroma  ناخن 

stratum lucidum   ــواني و ــاخن در دوره نوج ــشت و ن انگ
تغييـر در مينـاي دنـدان و        ) 2،7(جواني  ميكسوم دنـداني    

 .بيمـاري اسـت   ازديگر علايم اين    ) 8(ريزش زودرس دندان  
 تظاهرات چشمي شبكيه اي و غير شبكيه اي ديده          TSدر  

در برخـي مطالعـات شـيوع هامارتومـاي رتـين در            . ميشود
% 70كل بيماران ديده شده اسـت كـه از ايـن ميـان              % 44

از نـوع   % 55هامارتوماها از نوع صـاف و تـرانس لوسـنت و            
. از نــوع ترانزيــشنال بــوده انــد% 9 و Mulberryتومورهــاي

 .شود مي كل بيماران ديده% 49احي دپيگمانته شبكيه درنو
%) 22(دوربيني  %) 27(عيوب انكساري از نوع نزديك بيني       

 ).9(است ير شبكيه ايغاز جمله علايم ) %27(آستيگمات و
اهميت هامارتوما رتين در مطالعات تشخيـصي كـه اخيـرا           

شده اسـت   ) revised(علايم كلاسيك اين بيماري  بازبيني     
) مـاژور (است كه اين علامت را جزو تظاهرات اصـلي        تا آنج 

در صورت مشاهده هامارتوما ي     ). 10(دسته بندي كرده اند   
آستروسيتيك پيشنهاد مـشاوره ژنتيـك در بيمـار و اعـضا            

) AML(آنژيوميوليپوم). 11(خانواده اغلب مورد بحث است    
ــه در اكثريـــت   ــاتوز ميباشـــد كـ   يـــك رونـــد هامارتومـ

 TS در ناحيه كليه  بيمـاران بـا          موارد به شكل يك عارضه    
از طرفـي   . ديده ميشود و كبد دومين ناحيـه مبـتلا اسـت          

گزارشات بسيار نادري از ابتلا تعداد معدودي به ايـن نـوع            
  عارضه در سر و گردن خصوصا گوش و حفره دهان و بيني 

  
اما در تمامي گزارشات    . در سراسر دنيا توصيف شده است       

  ).12(ده  نميشوددي TS شواهدي از ابتلا به
  مورد   6 تنها در    AML حفره بيني به     "ابتلا اختصاصا       

ديـده    TS  گزارش شده كه در آنها هم شواهدي از ابتلا بـه 
 رابدوميوماي  قلـب     TSاطفال با   % 50در .)13-15(نميشود

كه ابتلا بـه نارسـايي احتقـاني قلـب و           ) 16(ديده مي شود  
) 2(آن ديـده ميـشود    آريتمي و بعضاً بهبود خودبخودي در       

ابتلا كليه به صورت هيپرتانسيون و هامارتومـا يـا بيمـاري            
و همچنـين كارسـينوم كليـه و        ) 17(كليه پلي كيـستيك     

ابتلا ريه بيشتر     ).18(آنژيوميوليپوم كليه گزارش شده است    
پنوموتوراكس  كيستيك كه اغلب موجب    به صورت تغييرات  

 ميوماتوزيس ريهخودبخودي مي شود و تغييرات لنفانژيوليو
و كيست هاي راجعه داخل پلورهمچنين  فيبروز ريه         ) 19(
مواردي از هيپرپلازي پاراتيروئيد ثانويه در       .مي باشد ) 20(

TS  همــراه بــا ســلولهايي كــه از نظــر مورفولــوژي مــشابه 
آستروسيتوم با منظره آئوزينوفيليك بوده و تومور بد خـيم          

  .در مقالات گزارش شده است) 21(
تشخيص اين بيماري بيشتر بـا شـرح حـال مثبـت از                   

اسپاســم شــيرخوارگي در كــودكي و جــستجوي دقيــق در 
بررسـي  .  مغز مي باشـد    MRIپوست و يافته هاي اسكن و       

ضايعه رتين مي بايست در تمام بيمـاران بـا تـشنج انجـام              
 مغزي نيز مي بايستي با علايم باليني        MRIاسكن و   . گيرد

در اين بيماران همچنين بررسيها     . بيمار مطابقت داده شود   
 ،اكوكارديوگرافي ،ECG  و ها سونوگرافي از كليه انجام شامل

Chest X Rayانسداد سوراخ مونرو توسط يك ) 2( مي باشد
توبر يا تبديل توبر به يك تـوده بـدخيم موجـب اقـدام بـه          

 ).22(جراحي اورژانسي در تعدادي از بيماران گرديده است       
 اين بيماران ترانسفورماسيون بدخيم و      علت مرگ و مير در    

و بعضاً علت   ) 23(رشد پيشرونده ضايعات مغز و كليه است      
  .)24(مرگ و مير عواقب درمانهاي راديوتراپيك است

  :معرفي بيمار
 ساله اي است كه بـه علـت تـشنجات           9بيمار كودك         

كلونيك نيمه راست بدن و پرش گوشه لـب و چـشمها در             
دانـشگاه علـوم    تان شـهيد فهميـده      بيمارس ـبخش اطفـال    

بيماري وي از اوايل شـير      . پزشكي كرمانشاه بستري گرديد   
خوارگي با تشنج آغاز گرديده بطوري كـه از اواسـط شـير             
خوارگي به علت تكرار تشنجات تحت درمـان بـا داروهـاي            
ضد تشنج قرار گرفتـه و در بررسـي انجـام شـده از بيمـار                

  فالوگرام داشته و متعاقباً تغييرات غير طبيعي در الكتروآنس
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 بـه عمـل   Brain CT scan, MRIارـــ ـ سالگي از بيم4در 
ــري    ــسيفيكاسيون هــاي پ ــان كال ــده كــه از همــان زم آم

ضايعات پوستي بيمار به شكل      .ونتريكولار گزارش شده بود   
تـدريج بـا    بـه  و وجود داشته نقاط هيپوپيگمانته از بدو تولد   

كـه   افزوده شده به طوري      افزايش سن بر تعداد و اندازه آن      
 در ash leafدر زمان بستري اخيـر بيمـار نقـاط پيگمانتـه     

سطح پوست تنه و اندامهاي فوقاني و تحتاني انتشار داشت          
و همراه با تعدادي  ضايعات مشابه آكنه روي پـل بينـي و              
گونه به شكل غدد سباسه به تعداد فراوان بود كه  به گفته             

معاينـه  .  گذشته آغاز شده بـود      ماه 6بيمار ضايعات فوق از     
عصبي به عمـل آمـده از بيمـار بـه جـز درجـاتي از عقـب                  

 EEGاز بيمار مجـدداً     . ماندگي ذهني نكته ديگري نداشت    
بـا ديـس ريتمـي همـراه بـود و بـه نظـر          به عمل آمد كـه    

 مطابقـت داشـت     Lennox-Gastautيست با الگـوي   ژنورولو
نواحي  .آمد  به عملBrain CT scan, MRIبيمار از همچنين
اپانديمال  و ساب  پراكنده در پارانشيم مغز    و متعدد كالسيفيه

در جداره بطن هاي مغزي با انتشار بيـشتري مـشهود بـود        
  .كه با تشخيص توبروزاسكلروزيس مطابقت داشت

      Chest X Ray     به عمل آمـده از بيمـار نكتـه خاصـي 
  نكته خاصـي   ECG.نداشت، صداهاي قلبي بيمار نرمال بود     

معاينات ريـوي   . طبيعي بود  اكوكارديوگرافي بيمار . نداشت
از بيمار معاينات چشم به عمل آمده كـه  . بيمار طبيعي بود  

در چشم راست سگمان قدامي نرمال و سـگمان خلفـي در            
مجاورت ديسك اپتيك يك توده كالـسيفيه و برجـسته  و            
در ناحيه قوس تمپورال فوقـاني و تـوده كالـسيفيه مـشابه             

معاينـه سـگمان قـدامي و خلفـي         . يز مشهود بود  ديگري ن 
متعاقباً از بيمـار آنژيـوگرافي هـر دو         . چشم چپ نرمال بود   

 مجـدداً جهـت بيمـار    TSچشم به عمل آمد كه تـشخيص        
 و  Mulberryتأييد گرديـدو در آنژيـوگرافي وجـود تومـور     

براي بيمار سـونوگرافي از  . فاكوما در چشم راست تاييد شد  
ادراري به عمل آمده كه  نكته پاتولوژيك كليه ها و مجاري 

نداشت ضمناً در بررسيهاي انجام شده از بيمـار آزمايـشات        
ادرار و اوره و كراتي نين همگي در حد نرمال بوده و نشان             

در بيمار مورد   . دهنده عدم درگيري كليه در بيمار فوق بود       
نظر به دليـل احـساس گرفتگـي بينـي و بعـضا خـونريزي               

تناوب گرافي واتـرز  از سينوسـهاي بيمـار          م) اپيستاكسي(
  انجام شده  كه در آن حفره راست بيني كاملاً اپاك بوده و  
به دليل تورم كورنه ها احتمال وجود  پوليپ  بيني  مطرح             

   وجود MRI, CTگرديد  و  در بررسي هاي تكميلي طبق  

  
در مشاهده ماكروسكوپي يك    . هامارتوم بيني مطرح گرديد   

 انتيمتري با منظره خونريزي در بعضي نـواحي        س 5/1توده  

نشاندهنده وجود تركيبي از رشته هاي       آن پاتولوژي بود كه 
عضله صاف  و بافت چربي بالغ و سلولهاي عروقـي متعـدد             

 تشخيص به نفع وجود يك آنژيوميوليپـوم در         "بود و نهايتا  
در معاينـه فيزيكـي بيمـار       .  سمت راست بيني بيمار بـود       

  سانتيمتر كمتـر از ميـانگين سـني مـشاهده           8 كوتاهي قد 
   (NCHS) سن قـدي بيمـار براسـاس نمـودار رشـد                ، شد

National Center Health Statistics سال 7 امريكا معادل 
بود و به همين دليل از بيمار گرافي دست چـپ بـه عمـل               

 ساله گزارش شد كـه بـا توجـه بـه            6آمد و سن استخواني     
ي و تقويمي بيمـار احتمـال     رابطه سن استخواني و سن قد     

اختلالات غددي ثانويه به بيمـاري مطـرح گرديـد كـه در             
افـزايش  ) آلكـالن فـسفاتاز    (ALPبررسي هاي انجام شـد ه     

يافته داشته مقـادير كلـسيم و فـسفر نرمـال بـوده امـا در                
بررسي تيروئيد ، پاراتيروئيد و هورمون رشد نكتـه خاصـي           

 ـ         .نداشت ا فنوبـارب و    بيمار در حال حاضـر تحـت درمـان ب
كاربامازپين به علت تشنج هاي مقاوم به درمان بوده و هم           

  .اكنون تشنج بيمار تحت كنترل مي باشد
   :بحث
ــستميك           ــولتي سي ــاري م ــك بيم ــكلروز ي   توبروزاس

ــپلكس    ــضا آن را كم ــه بع ــت ك ــز  ) TSComplex(اس   ني
ــد  ــي نامن ــيوع   ). 17(م ــا ش ــاري ب ــن  بيم     6800 در 1اي

%  80مدتاً به صورت اتوزومال غالب و در         ع 17300 در   1 تا
موارد   به دليل موتاسيون غالب  ناشي از غير فعال شـدن               

 روي Tsc2و يــا ژن  ) 9q34(روي كرومــوزم Tsc1در ژن 
تحقيقات نـشان داده    ) 25( ايجاد ميشود    p1316كروموزم  

ــوارد موتاســيون   ــاليني Tsc2اســت كــه در م  تظــاهرات ب
دگي ذهني و درگيري كليوي     شديدتري در زمينه عقب مان    

 روي كرومـوزم    Tsاحتمال  ). 26،27(در آنها ديده مي شود    
ايــن ). 25،28( امــروزه مــورد بحــث اســت 12و 11هــاي 

بيماري شامل ترياد اپي لپسي عقب ماندگي ذهني و آدنوم          
  ارگانهــاي متعــددي از جملــه پوســت ). 29(سباســه اســت

 ــ  ــه و چــشمها و حتــي اســتخوان را درگي ــه ري ــز كلي   ر مغ
خصوصيات پوستي آن  شـامل آنژيـوفيبروم        ). 30(كند مي

 Shagreen patchصورت، ماكولهاي هيپوپيگمانته لكه هاي 
ــاط    ــا نق ــراه ب ــاخن هم ــر ن ــاي  اطــراف و زي ــروم ه و فيب

ــه  ــد ash leafهيپوپيگمانت ــي باش ــز  .  م ــا ني ــار م   در بيم
  ارـــــ از بدو تولد با انتشash leafنقاط پيگمانته و متعدد  
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شتر طي سالهاي اخير همراه بـا ضـايعات متعـدد آدنـوم             بي
 Shagreen patchسباسه و آنژيوفيبروم صورت  بـه همـراه   

آنژيوفيبروماتوزي  قرمز پاپولهاي سباسه آدنوم. شود مي ديده
 سالگي به صورت ندولهاي  روي بيني و         4-6است كه بين    

گونه ها شبيه آكنه با ظاهر براق با گسترش بال پروانـه اي             
 سـالگي و در     2به طور نادر در بدو تولد و ثلث بيماران تـا            

) 1،31(يك دوم بيماران در سنين بالاتر تشكيل مـي شـود          
 ماه پـيش از بـستري       6اين در حالي بود كه در بيمار ما از          

.  سالگي ضايعات آدنوم سباسه تشكيل شده بـود   8-9يعني  
مــوارد % 25همچنــين پلاكهــاي فيبــروز روي پيــشاني در 

 پـلاك فيبـروزي     3در بيمار مـورد نظـر       ). 31(دارد  وجود  
 2روي پيشاني ديده مي شد كه به گفته والدين بيمار طي            

مواردي از هامارتوماي نا شايع     . سال اخير تشكيل شده بود    
كـه در   ) 32(زباني حلقي در شير خواران نيز گزارش شده         

، عقـب مانـدگي     % 80تـشنج در     .بيمار ما وجـود نداشـت     
 ـ %)44(ذهني   ) 30( و مـشكلات رفتـاري     IQ<21ه شـكل  ب
تشنج هاي تكرار شـونده همـراه بـا حـالات            و )33(اوتيسم
ارتباط  . ديده مي شود   "در اين بيماران بعضا   ) 34(لبخندي

 تا آنجاست كه اگر بيماري تـشنج        TSقوي اين تظاهرات با     
نكرده باشد عقب ماندگي ذهني واضح تقريباً نـادر اسـت و            

ي كه عقب ماندگي ذهنـي دارنـد        گفته مي شود كه بيماران    
داراي تعداد بيشتري توبر در مغز آنها نسبت به افراد بدون           

در بيمار ما نيز تـشنج هـاي مكـرر از           ) 35(علامت هستند   
همان اوايل شيرخوارگي به همراه درجاتي از عقب ماندگي         

  ،امـروزه عـلاوه بـر داروهـاي معمـول      . ذهني وجود داشـت   
مـان تـشنج در ايـن بيمـاران         درمانهاي مختلف را براي در    

كه خـصوصاً در    ) VGB(توصيه كرده انداز جمله ويگاباترين    
) 36(موارد اسپاسم هاي شير خوارگي مورد استفاده اسـت        

  درمـان  ). 37(اگرچه مورد توافق همه محقيقين نمي باشـد       
 با ملاتونين نيز در موارد اختلالات خواب توصيه شده است         

 Mulberryضايعات رتين به دو فـرم تومورهـاي گـرد         ) 38(
و ضايعات صاف و خاكستري  منشأ مي گيرد  عصب سر از كه

ديــده ميــشود و ) 2(در ناحيــه ديــسك) Phakoma(رنــگ 
دِپيگمانتاسيون كوريورتينال كه به نظر عده اي از محققين         

مـي باشـد  همـراه بـا          TSراهنماي خوبي بـراي تـشخيص     
ستروسيتيك هامارتوما دو طرفـه بـوده       گزارش مواردي از آ   

  اين ضايعات كه هامارتوما نيز ناميده مي شوند  ).39(است
به صورت برجسته، بسيار براق،زرد و مولتي ندولر يا منفرد          

   نـــــو بعضاً به شكل شاه توت و با منظره خوشه اي ممك

  
است ديده شوند در دوران نوزادي كالسيفيه نمي شـوند و            

 سنين بالاتر رخ مي دهد و بعـضاً در سرتاسـر            اين اتفاق در  
اين نوع هامارتوما بندرت اخـتلال      . فوندوس ايجاد مي شود   

بينايي ايجاد مي كند و وجـود آنهـا بخـصوص در بررسـي              
ذهني دارد اهميت  ماندگي عقب و مي كند تشنج كه كودكي

بندرت خونريزي شبكيه در نتيجـه      . تشخيصي زيادي دارد  
. ر طبيعي تومور گـزارش شـده اسـت        خونريزي از عروق غي   

ادم پاپي يا آتروفي اپتيك و  يا هـردو بـه عنـوان ضـايعات                
اي همراه خصوصاً در موارد هيدروسفالي در        جمجمه داخل
همچنين پسودوكلوبوم و ضايعات  .شود مي ديده بيماران اين
) 40(پيگمانته فوندوس در اين بيمـاري ديـده مـي شـود           دِ

وما رتين در بيمـاران بـا تـشخيص         گزارشاتي از ابتلا به فاك    
 در مقالات آمـده     MRIقطعي توبروس اسكلروزيس براساس   

بيمار سابقه اي از تـشنج داشـته        هيچگاه  است بدون اينكه    
با توجه به اينكـه توبروزاسـكلروز يـك بيمـاري           ). 41(شدبا

مولتي سيستم اسـت لـذا در صـورت اثبـات ايـن بيمـاري               
ز مي بايستي به     مغ MRIبراساس ضايعات پوستي تشنج و      

لذا طي تكميل   دنبال احتمال ساير ارگانهاي درگير باشيم         
 معاينه شد  Slit Lamp  توسطمعاينات  بيمار از چشم  وي

در سگمان خلفي چشم  راست در مجاورت ديسك اپتيـك          
دو تــوده كالــسيفيه و برجــسته در ناحيــه قــوس تمپــورال 

از . ودفوقاني به چشم مي خورد و چشم چپ بيمار نرمال ب          
بيمار جهت بررسي تكميلي آنژيوگرافي از هر دو چشم بـه           

در بيمـار   .  در بيمار تأييـد شـد      TSعمل آمد كه تشخيص     
 ضـايعات نيمـه     Mulberryمورد نظر علاوه بـر تومورهـاي        

بيمـار  . شفاف و برآمده يا غلافهاي كاذب نيز ديده مي شد         
مورد نظـر همانگونـه كـه در رفرانـسها آمـده اسـت هـيچ                

عـلاوه بـر تظـاهرات       .ي از اخـتلال بينـايي نداشـت       شكايت
كلاسيك اين بيمار كه قيـد شـد وجـود هامارتومـا شـامل              
تومورهاي خوش خـيم تـشكيل يافتـه از المانهـاي نرمـال             
سلولي در هر بافت در اين بيماري ديده مي شود كـه ايـن              
هامارتوما در سيستم هاي مختلف بدن شامل مغـز، كليـه،           

   ديـده  (Iris)طحـال، ريـه و چـشم    قلب، زبـان، اسـتخوان،    
ــاي  ) 42(مــي شــود ــواردي وجــود هامارتوم و حتــي در م

استخوان در حاشيه لبه پاييني اسـتخوان اوربيـت در ايـن            
امـا تـاكنون هامارتومـا در       ) 42(بيماران گزارش شده است   

بيني به عنوان تظاهر همراه در يك بيمـار توصـيف نـشده             
يـك   )AML(ليپوم  همانطور كه اشاره شد آنژيو ميو     .  است

  الـــدر اسكن احتمAML روند هامارتوماتوز ميباشد ديدن
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بالا مي برد در حالي كه يافتن علايم % 80 را تا  TSابتلا به
TS          وجـود  % 50 در اسكن يك بيمار همراه است بـا شـانس

AML        كه اين عارضه در بيماران بدون TS    يك طرفه است 
يعتر بوده و تمايل در كليه ها و كبد شاTS و در بيماران با 

ــسم و خــونريزي دارد كــه در صــورت   ــه پيــشرفت آنوري ب
ــشتر از   ــدازه بي ــونريزي و ان ــيون  4خ ــانتيمتر انديكاس  س

 تنها  TSدرگيري حفره بيني در     تاكنون .)43(برداشتن دارد 
 بلكـه بـه دليـل    AMLدر يك مورد كه آنهم نـه بـه علـت     

  رخ دادTS فيبروديسپلازي اسـتخوان اتموييـد در جريـان    
 در  MRI اگرچه قـدرت تشخيـصي     .)44(گزارش شده است  

 و) 45( بسيار بـالا اسـت     "تشخيص آنژيوميوليپوم اختصاصا  
در تـشخيص هامارتومـا را   MRI در بعضي مقـالات قـدرت  

در بيمار مورد نظر بـه      ) 46(گزارش كرده اند    %) 100-93(
دليل احساس گرفتگي بيني از سينوسهاي بيمار گرافي بـه    

ا وجود پوليپ بيني بـا توجـه بـه التهـاب          عمل آمد كه ابتد   
  كورنه ها گزارش شد كه در بررسيهاي تكميلي تر با انجـام           

MRI, CT scanاما بيمار  . وجود هامارتوما بيني گزارش شد
تحت پاتولوژي از ضايعه فوق قرار گرفت كـه بـا توجـه بـه               
وجود بافت چربي و سلولهاي رشته عضله صاف به همراه با           

 TS خيص آنژيوميوليپوم بيني در بيمار با     منظره عروقي تش  
    .تاييد شد
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