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   گزارش مورد  مجله دانشكده پزشكي اصفهان

 10/5/90: تاريخ پذيرش         25/12/89: ريخ دريافتتا  1390 ماه سوم شهريورهفته /147شماره /منهسال بيست و 
  

  طرفه دو پنوموتوراكس با سيوماتوزيوميوليلنفانژمورد نادر  كي گزارش

  
   ،4زاده يوال سارا دكتر ،3پور هيعال اصغر دكتر ،2آذرگون رضا يعل دكتر ،1نژاد ياحمد يمجتب دكتر

  4يثميم معصومه
  

  

  خلاصه

 يينارسا ليدر زنان جوان است كه به دل اي شروندهيادر و پن يماريب ،يوير )LAMيا  Lymphangioleiomyomatosis( سيوماتوزيوميوليلنفانژ :مقدمه

  . دهد يمنشان  لوتوراكسي، پنوموتوراكس و شنفس يتنگ صورت به را خود و كند مبتلا مي يبارور نيزنان را در سن LAM .شود يم مرگ به منجر يتنفس

دو   طرفه دو  ميتوراكوتو تحت ومراجعه نموده بود  هيمتعدد در هر دو ر يها لابو و كننده عود پنوموتوراكس با كه بود يا ساله 42 خانم ماريب :گزارش مورد

  .نداشت يمشكل چيماهه ه 15 يريگ يدر پ بيمار. طرفه قرار گرفت دو  و پلوركتومي  بولكتوميي و ا مرحله

  .لوتوراكسيش ،پنوموتوراكس ،زيوماتوزيوميوليلنفانژ :واژگان كليدي

 
  مقدمه

ــاتو  Lymphangioleiomyomatosis(يز زلنفانژيوليوميوم

است كه در زنـان   يويمنتشر ر يماريب كي )LAMيا 

عضلات  يعيطب ريبه صورت رشد غ يبارور نيدر سن

هـا خـود را    آلوئـول  و كوچـك  ييهـوا  يها صاف راه

 صـورت  بـه  يمـار يب تظـاهرات . )1- 2( دهد نشان مي

رونــده و  شيپــ يتنفســ يينارســا، نفــس يتنگــ

 صيتشـخ  ).3(ه درمـان اسـت   پنوموتوراكس مقاوم ب

 ـتـرانس برونك  يوپسيب و باز يوپسيب اساس بر يماريب  الي

ــر ــ هي ــ اي ــت  ياتوپس ــاريب .)3(اس ــر م ــال  حاض ــه دنب ب

در متعـدد   يپنوموتوراكس عـود كننـده و وجـود بولاهـا    

)High resonance computerized tomography( 

HRCT شد داده صيتشخ بولا رزكشن و.   

  

  گزارش مورد

پنـه   سينفس و د يبا تنگ اي بود كه ساله 42 انمخ ماريب

 ـنقبل را ماه  يحملات نيچن ماريب .مراجعه كرد  داشـت  زي

 مـار يب. بـود  شـده  طـرف  بـر  يا نهيس ي لوله نصب با كه

راديـوگرافي  در  .داد را مي پنوموتوراكس عود شرح حال

 هي ـر كلاپـس  و پنوموتـوراكس ) 1شـكل  ( ي سينه قفسه

  .شتدا

 بولاهاي متعـدد دو ) 2شكل (ده انجام ش HRCTدر 

نيـز  ضمن بيمار افيوژن پلور سروزي  در. ديده شدطرفه 

  .)3 شكل( داشت

  

 
  چپ سمت ريه كلاپس و پنوموتوراكس. 1 شكل
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  ريه دو هر در متعدد بولاهاي .2 شكل

  

  
  چپ سمت خفيف سروزيافيوژن  پلورال. 3شكل 

  

   
  بيمار ي ريه لام ميكروسكوپي نماي .B4 كلش                      كروسكوپيام نماي. A4شكل 
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محــدود كننــده  يانجــام شــده نمــا يرومترياســپ در

)Restrictive (بررسي گازهـاي خـون    در. وجود داشت

 ،انجـام شـده   )ABG يـا  Arterial blood gas( شـرياني 

  .بود متر جيوه ميلي 71 يانيشر ژنيفشار اكس

 دهي ـمطـرح گرد  LAMكه  HRCT يبه نما توجه با

 و  تحـت توراكوتـومي   مـار يد و عود پنوموتـوراكس ب بو

گرفـت و سـپس در    قـرار   ميپلوركتـو  و بولاها رزكشن

) B4 و A4 شكل( شد دأييت LAM زين يپاتولوژ يبررس

  ميپلوركتـو  و  هفتـه توراكوتـومي   6 ي فاصله به سپس و

  . گرفت قرار مقابل سمت

نداشت و در  يمشكل چيه ماريب ي  ساله 1 يريگ يپ در

HRCT شكل ( شد دهيكوچك د يبولاها ديجدB4 .(   

  

  بحث

LAM زنـان اسـت و ممكـن اسـت بـا       ي مختصماريب

ــاســتروژن و  ــاردار اي ــا  LAM .)4(شــود  ديتشــد يب ب

صـاف   ي عضـله  يهـا  سلول ينينابيبافت ب ونيفراسيپرول

 وهـا   ولي، برونش ـيوي ـعـروق ر  ي احاطه كننده كيلنفات

SEPTA هدد خود را نشان مي يآلوئول يها.  

 HMB45 مثـل ايمونوهيستوكميستري  يها يابيارز از

 ـ شود، مياستفاده  يماريب صيدر تشخ اثبـات   يبـرا  يول

 ).3( سـت ين بـاري اج LAMمـوارد   ي در همه صيتشخ

 ييدر مراحـل ابتـدا   LAM يپـاتولوژ  يهـا  گزارش طبق

 شـرفته يو در مراحـل پ  يوي ـر زميخود را به صورت آمف

 HONEY COMB ي هيــمنتشــر و ر كيســتيك راتيــتغ

 ـ LAM صيتشخ ).5( دهد يم نشان  توانـد  يم ـ نيهمچن

بـه اثبـات    ازي ـبدون ن فياسكن با مقاطع ظر CTتوسط 

 صيتشـخ  .)6–7( گـردد  مطـرح  يبافت صيتشختوسط 

و سـپس   شداسكن مطرح  CTشده ابتدا با  يمورد معرف

  . دگردي دأييت يبا پاتولوژ

 خـود  پنوموتوراكس با يائسگي از قبل نيسن در زنان

ــه ــ يتنگــ ي،همــوپتز ي،خــود ب ــ رونــده شينفــس پ  اي

 50در  پنوموتـوراكس  ).8( كنند مراجعه مي لوتوراكسيش

 ي، همـوپتز درصـد  39تـا   7 لوتوراكسيدرصد، ش 80تا 

 يوي ـتسـت ر . شـود  مـي  دهي ـدرصـد مـوارد د   40تا  23

ــتغ ــ )Obstructive( يانســداد راتيي ــده  اي محــدود كنن

)Restrictive( دهد ان ميرا نش ها مخلوط آن اي )مورد ). 9

 DLCO كـاهش  .معرفي شده نماي محدود كننده داشـت 

در ) درصد 12 ازبالاتر ( TLC شيافزا و) درصد 80 ريز(

  ).8(گزارش شده است  مارانيدرصد ب 30و  97

LAM ميتومـور خـوش خ ـ  ( ومايوليوميهمراه با آنژ 

 در توانـد  مي LAM ).10( شود مي ديده ومايو مننژ) هيكل

اشـتباه شـود    يوير بروزيف اي زميآمف ،آسم با رگرفتا زنان

 ـبا  ماريبدر ). 11( پنوموتـوراكس احتمـال    ي حملـه  كي

  ). 12( ستا بالا مجدد كلاپس

اغلـب   LAMدرمـان  . نـدارد  يقطع ـ درمان يماريب

مثــل  يتياســت و شــامل اقــدامات حمــا    يعلامتــ

ــايبرونكود ــاب از مصــرف محصــولات   لاتوره و اجتن

 LAMكـه   ييجـا  آن از. )12(اسـتروژن اسـت    يحاو

 ديو با هورمون استروژن تشـد است زنان بوده  يماريب

ــي ــود م ــاري   ،ش ــان بيم ــراي درم ــاكنون ب ــتنت  برداش

، پروژسـترون و  فنيتاموكس ـو يـا مصـرف    هـا  تخمدان

 ريثأاز ت يشواهد يول انجام شده است GNRHآنالوگ 

 يمـار يب عـوارض  درمـان  ).10( ستيدر دست ن ها آن

بـه   لوسيش ـ تيو آس لوتوراكسيش ،پنوموتوراكس مثل

موارد  در ).13( است موضعي يصورت دخالت جراح

 ـ ييايميپنوموتوراكس پلـورودز ش ـ   هيتوص ـ يجراح ـ اي

 اسـت  نظـر  مد هير ونديپ كه يموارد در ).13( شود مي

مبـتلا   مـاران يدر ب. شـود  اجتنابپلورودز  بايد از انجام

 نبست و خاص ييغذا ميرژ از استفاده لوتوراكسيشبه 
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 ثابـت  ).13( شـود  مي هيتوص كيتوراس ي مجرايجراح

 ـ ويراد است كه شده  يك ـينيو كورتـون ارزش كل  يتراپ

 ـاهم اريبس گاريس از اجتناب ).13(در درمان ندارند   تي

 يدرمـان مناسـب   هي ـر ونديپ LAM ديدرموارد شد. دارد

 يونـد يپ هي ـدر ر يمـار يهـر چنـد عـود ب   ). 14( است

  ).15(گزارش شده است 
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A Rare Case of Lymphangiomyomatosis with Bilateral Pneumothorax: 

Diagnosis and Treatment 
 

Mojtaba Ahmadinejad MD1, Alireaz Azargoon MD2, Asghar Aliehpour MD3,  
Sara Valizadeh MD4, Masoumeh Meisami4 

 
Abstract 

Background: lymphangioleiomyomatosisis (LAM) a rare and progressive lung disease in young 
women that can lead to death due to respiratory failure. LAM affects women in childbearing age. Res-
piratory distress, pneumothorax and chylothorax are the manifestation of this disease. 
Case report: The patient was a 42-year-old woman with relapsing pneumathorax and several boluses 
in both lungs. She underwent the 2-stage bilateral thoracotomy. She had no complications in a 15 -

months follow-up period. 

Keywords: Lymphangioleiomyomatosis, Pneumathorax, Chylothorax. 
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