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  گزارش موردي
  

 2مرگ ناشي از هيدروسفالي و فشار به ساقه مغز در  بيمارمبتلا به  نروفيبروماتوز نوع 
    

  ****الهه رئيسي ، دكتر***طاهره صبوري ، دكتر**علي اكبر رضايي ، دكتر* مجتبي خزاييدكتر 
  

                                  30/2/93  :  ،  پذيرش    11/11/92  :دريافت 
  

  :چكيده
تم عـصبي مركـزي و      س يك بيماري سندرميك اتوزومال غالب مي باشد كه با تومورهاي متعدد سي            2نروفيبروماتوز تايپ    :مقدمه

شايعترين تومور همراه با اين بيماري شوانوماي عصب وستيبولوكوكلئار و        .محيطي همراه با اختلالات بينايي خود را نشان مي دهد         
  . ا و بقيه تومورهاي مغزي استدر مراحل بعد مننژيوم

 ساله اي بود كه به علت اختلال سطح هوشياري و ديسترس تنفـسي در بيمارسـتان فرشـچيان همـدان                     35زن  بيمار    :معرفي بيمار 
 از چندين سال قبل به علت پارزي اندامهاي  ضمناً، عصبي و ناتواني در ديد را داشت-بيمار از قبل اختلال شنوايي حسي   . بستري شد 

سي تي اسكن مغز و ام ار اي نشان دهنده تومورهاي متعدد مغزي در حفـره                . تحتاني قادر به حركت نبود و وابسته به ويلچر بود         
  .خلفي مغز بود كه اين تومورها سبب هيدروسفالي انسدادي و در نهايت مرگ بيمار شدند

 مي تواند سبب مرگ شود و اگر در مراحل 2بروماتوز  تومورهاي مغزي بويژه در حفره خلفي مغز در بيماري نروفي       :نهايينتيجه  
 .اوليه تشخيص داده شوند احتمال درمان موفق  با جراحي مي باشد

 
   هيدروسفالي/ نروفيبروماتوز / شوانوما  :كليد واژه ها

  

  :مقدمه 
بـروز  .  يك بيمـاري نـادر اسـت       2روماتوز تايپ   بنروفي      

). 1،2( مـي باشـد    هزار نفـر     40 تا   33 در   1بيماري حدود   
دو ). 3( جنس مرد و زن به طور مساوي درگير مـي شـوند           

ــاتوز  ــده نروفيبروم ــوع عم ــوع (ن ــدتاً) 2 و 1ن  ناشــي از عم
). 4( هــاي جداگانــه مــي باشــند موتاســيون در كرومــوزوم

ن از طريـق    آ بيماري ارثي است كه انتقال       2نروفيبروماتوز  
يمـي از   ن ).5(  اتفاق مـي افتـد     22موتاسيون در كروموزوم    

بيمــاران ســابقه فــاميلي مثبــت دارنــد و نيمــي از طريــق  
  ). 6( موتاسيون جديد اتفاق مي افتد

معرفـي بيمـاري بـود كـه بـدنبال          از اين گزارش    هدف      
اسپاينال دچار هيدروسفالي    و اينتراكرانيال متعدد تومورهاي

و  و به علت عدم پيگيري بيمار      بودفشار به ساقه مغز شده       و
تومورهاي وي   عليرغم فوت چندين نفر از اقوام،      يخانواده و 

  بـا  همچنـين   .غير قابل جراحي شده بود و بيمار فوت نمود       
  
  
  

بـه فـوت شـدن در       بودن اين بيماري و منجر      توجه به نادر    
ن شديم كه علاوه بر معرفي بيمـار        آ او بر    اقواماين بيمار و    

يم تصاوير سي تي و ام ار اي مغزي بيمار را نيز گزارش كن ـ            
زيرا اگر اين بيمار در مراحل اوليه كه هنوز تومورهـا قابـل             
رزكت بودند و باعث هيدروسفالي نشده بود، تشخيص داده         

   .شايد جراحي مانع از مرگ بيمار مي شد مي شد،
  :معرفي بيمار

 ساله اي بود كه به علـت اخـتلال سـطح            35 زنبيمار       
يان هوشياري و ديـسترس تنفـسي در بيمارسـتان فرشـچ          

 -بيمار از قبل اختلال شـنوايي حـسي       . همدان بستري شد  
 از چنـدين سـال       ضـمناً  ،عصبي و ناتواني در ديد را داشت      

قبل به علت پارزي اندامهاي تحتاني قادر به حركت نبود و           
سطح هوشياري وي در حـد تحريـك        . وابسته به ويلچر بود   

بيمار بستري شده و در رونـد بـستري بررسـي           . صوتي بود 
  انجــام شــد و ســابقه بيمــاري و ســابقهاو ي بــراي بيــشتر
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 نفـر از اقـوام بيمـار در         4حدود  . خانوادگي وي ارزيابي شد   
 فـوت شـده     حاضـر سنين جواني با علايمي شبيه به بيمار        

كه اقوام درگير فقط از خانواده پـدري        قابل ذكر اين  بودند و   
  ). عمه و عموهاي بيمار( بيمار بودند

نمودن وضعيت حياتي ، سـي تـي اسـكن          بعد از پايدار        
سي تي اسكن نشان دهنـده يـك ضـايعه          . مغزي انجام شد  

 بـا يـك     هبزرگ گرد هيپردانس در پوسـتريور فوسـا همـرا         
   ).1شكل ( هيدروسفالي انسدادي بود

  

  
  

 سي تي اسكن بيمار در بدو ورود به اورژانس كه نشان :1شكل 
يپردانس دهنده هيدروسفالي انسدادي ناشي از تومور ه
  مننژيوما در پوستريور فوسا است

  

  به علت سابقه چند ساله بيمـاري، ام ار اي كـه حـدود                   
ام ار  .  سال قبل انجام شده بود مورد باز بيني قرار گرفت          2

اي وي نشان دهنده چندين تومور اينتراكرانيـال بـود كـه            
ــرين   ــسته ت ــه زوج   آبرج ــزرگ دو طرف ــوانوماي ب ــا ش   نه

  ).3شكل ( متعدد بود هاي  نيز مننژيومو) 2شكل(  مغزي8
  

  
  

 دو ضايعه فضاگير در زاويه پونز و مخچه در ام ار اي با :2 شكل
كنتراست در نماي كرونال كه جذب هموژن داشته و نشان 

 مغزي مي باشد و سبب 8دهنده شوانوماي دو طرفه زوج 
  اختلال شنوايي بيمار شده است

  

  
  

ر نماي اگزيال نشان دهنده  ام ار اي با كنتراست د:3 شكل
نها آشوانوماي دوطرفه همراه با سه عدد مننژيوما كه دو تاي 

نها كه در هميسفر سمت راست است آكوچك ولي يكي از 
  بزرگ مي باشد

  
با توجـه   . تمام تومورهاي بيمار در پوستريور فوسا بودند          

به شرح حـال و معاينـه و تـصاوير، بـراي بيمـار تـشخيص                
روند ديـسترس تنفـسي     .  گذاشته شد  2وز نوع   نروفيبرومات

بيمار رو به وخامت گذاشت و بيمار انتوبه شد و جهت رفع            
هيدروسفالي مشاوره جراحي درخواست شد كـه بـه علـت           
بزرگــي و متعــدد بــودن تومورهــاي مغــزي بيمــار كانديــد 

در نهايت بيمار به علت اثرات فشاري تومورها        . جراحي نشد 
  .ت و فوت نمودو هيدروسفالي به كما رف

  :بحث
    )MISME(      ــود ــت وج ــه عل ــه ب ــت ك ــطلاحي اس اص

ــا و     ــوانوما، مننژيوم ــال ش ــدد اينتراكراني ــاي متع توموره
.  به كار مي رود2اتوزمپانديموما در زمينه بيماري نروفيبرو  آ

عـلاوه بـر تومـور      همانگونه كه در بيمار ما ايجاد شده بـود          
كه ايجاد   ودش چشم نيز ديده مي    كدورت ساب كپسولار لنز   

بيماران تايپ  . تاري ديد را باعث مي شود      وكاتاراكت نموده   
 گاهي شوانوماي پوستي را كه شبيه زوائد پوسـتي اسـت       2

قهـوه را بـروز     ـ  نشان مي دهند اما به ندرت لكه هاي شير ـ        
.  ندارند  را معمولاً  1علايم پوستي شبيه به تايپ      . مي دهند 

كـسري كرايتريـا     ي 2براي تـشخيص نروفيبرومـاتوز تايـپ        
ــود دارد ــتيك لازم   ) 7( وج ــوانوماي اكوس ــضور ش ــه ح   ك

  . است
 معمولا در دهه دوم يـا سـوم زنـدگي           2نروفيبروماتوز       

 سـالگي   20ن در   آتشخيص داده مي شود كه پيـك بـروز          
 درصـد   45بروز علائـم متفـاوت اسـت ولـي حـدود             .است

از  ، مغزي ناشي از شوانوما8 بيماران با علامت درگيري زوج
جمله كاهش شنوايي، تني توس و اختلال تعادلي خـود را           

  گاهي تومور شوانوما سبب اثر فشاري روي  .نشان مي دهند
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در ). 8(  مغزي شده و پارزي فاسيال ايجاد مي كنـد         7زوج  
 90 در   8مطالعه ماتنر و همكاران، شوانوماي دو طرفه زوج         

ن  درصد بيمـاران مـشاهده شـد واي ـ        6درصد و يكطرفه در     
نـشان داد كـه      همچنـين او      داشت بيمار درگيري دو طرفه   

ــوانوما در   ــتيبولار ش ــور در  96وس ــپاينال توم ــد، اس    درص
   درصــد، مننژيومــا در 63 درصــد، كاتاراكــت خلفــي در 90
 درصـد بيمـاران   29 درصد و شوانوماي تري ژمينال در        58

خـر تمـام    آكه بجز مورد    ) 9(  رخ مي دهد   2نروفيبروماتوز  
  اكـي و همكـاران وي   . ديده شـد نيز  در بيمار ما  موارد فوق 
نهـا  آ بيمار مبـتلا را تفـسير كردنـد كـه همـه              11ام ار اي    

نها تومورهاي درگير كننـده     آ تاي   8شوانوماي اكوستيك و    
 نيز مننژيوما   انهآ شش تاي    ،بقيه اعصاب كرانيال را داشتند    

  .)10( داشتند
يـن بيمـاري از     اكثر تومورهاي اينترامدولاري نخاع در ا          

 در قـسمت فوقـاني     د كـه عمـدتاً    شـن نديموما مـي با   نوع اپا 
مننژيومـا يـك تومـور       .سرويكال و كونوس رخ مـي دهنـد       

 اكسترامدولاري اينترادورال است كه در اين بيماري عمدتاً        
 متعدد مي باشـد و      در ناحيه توراسيك ايجاد شده و عمدتاً      

مهاي تحتـاني   وجود اين تومورها در بيمار ايجاد پارزي اندا       
ــود ــا بررســي ام ار اي از  . كــرده ب ــاس و همكــاران ب پاترون

نهـا تومـور    آ درصـد    63 بيمار نشان دادند كه      49اسپاينال  
درصـد  55 درصد اينترامـدولاري،     53اسپاينال داشتند كه    

 درصد حداقل يك تومـور      45رادورال اكسترامدولاري و    نتاي
  .)11( از هر تايپ را داشتند

اي دو طرفه تشخيص را قطعي مـي كنـد          وجود شوانوم      
ــد     ــته باش ــود داش ــه وج ــك طرف ــوانوماي ي ــر ش ــي اگ   ول
  بايــد از وجــود كاتاراكــت، ســابقه فــاميلي مثبــت و بقيــه  

ــت   ــك گرفـ ــشخيص كمـ ــد تـ ــا در تاييـ    ).12( تومورهـ
ــوردي   ــي مـ ــشگران در گزارشـ ــدادي از پژوهـ ــه  ،تعـ   بـ

بيماري كه با اختلال شنوايي مراجعه كرده و در نهايـت بـا             
ــاره   ــد، اشـ ــاتوز داده بودنـ ــشخيص نروفيبرومـ   ام ار اي تـ

  ).13( مي نمايند
ــه حبيمــار       ــت، ضــرامطالع ــاميلي مثب  داراي ســابقه ف

راكـت سـاب كپـسولار      امننژيوما، شوانوماي دوطرفـه و كات     
به علت اثرات فـشاري تومورهـا بـه سـاقه مغـز              . شديد بود 
  .فوت نمود
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Abstract 
 
Introduction: Neurofibromatosis type 2 is an inherited autosomal dominant syndrome, charac-
terized by multiple neoplasms of the central and peripheral nervous system associated with 
ocular abnormalities. The most common tumor associated with the disease is the vestibulo-
cochlear and in later stages are meningioma and other brain tumors. 
Case Report: The patient was a 35 year old woman admitted to the Farshchian hospital in 
Hamadan due to unconciousness and respiratory distress She had sensorineural hearing loss 
and inability to see due to decrease visulal acuity. In addition, due to lower extremity paresis 
she has been  unable to walk and wheelchair-dependent for many years. Brain CT scan and 
MRI showed multiple tumors in the posterior fossa causing obstructive hydrocephalus even-
tually caused the patient's death .  
Conclusion: Brain tumors, especially in the posterior fossa can cause death in Neurofibroma-
tosis type 2. Early surgery can be life saving. 
(Sci J Hamadan Univ Med Sci 2014; 21 (2):167-170) 
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