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   گزارش مورد  مجله دانشکده پزشکی اصفهان

 17/1/90: تاریخ پذیرش         23/11/89: تاریخ دریافت  1390 هفته دوم خرداد ماه/134شماره /منهسال بیست و 
  

یک بیمار مبتلا به  ي سازي خارج از مغز استخوان در جمجمه یک مورد خون گزارش
  واسط حد يتالاسمی بتا

  
   ،2زاده شکرچی احمد دکتر ،3مختاري مژگان دکتر ،2تابش همایون دکتر ،1محزونی پروین دکتر

  4کرمیدکتر آزاده 
  

  

  خلاصه
 سیستم هاي در بیماري جبرانی ي پدیده یک و دارددر خارج از مغز استخوان دلالت  ساز خونخارج از مغز استخوان به تشکیل بافت  سازي خون :مقدمه

 از بسیاري در استخوان مغز از خارج يساز خون. است ها  به بدخیمی ي مغز استخوان ثانویه ارتشاحمثل آنمی همولیتیک مادرزادي، آنمی بدخیم و  ساز خون
 .بسیار نادر است ايجمجمه داخل موارد حال این با. هستند آن شایع هاي  محللنفاوي  يها گره و طحال کبد، و است شده گزارش بدن هاي  بافت

 کی ،بینایی ي پیشرونده کاهش و مزمن هاي حد واسط با شکایت از سردرد يمبتلا به تالاسمی بتا ي ساله 34 آقاي اسکن CT در :گزارش مورد
در بررسی بافت شناسی تشخیص بافت . سمت چپ همراه با ادم وسیع محیطی دیده شد تیالیپدر شاخ اکسی لبولهو  هیپردنس وموژن،غیره ي توده
 .شد تأییددر پارانشیم مغز  ساز خون

  .خارج از مغز استخوان، داخل جمجمه سازي خونتالاسمی،  :واژگان کلیدي

  
  قدمهم

سازي خارج از مغز استخوان به تشکیل بافت  خون
. )1( ساز در خارج از مغز اسـتخوان دلالـت دارد   خون
 بـدن  آن در کـه  است جبرانی مکانیسم یک حالت این

 طبـق  بـر  را کـافی  اریتروژنـز  از سطحی کند می تلاش
  . )2( کند حفظ تقاضا

 کـه  دهـد  می رخ اختلالات از انواعی در سخپا این
. ســازي اســت هــا نقــص مــزمن خــون آن ي مشخصــه

 يهـا  سـلول  از اسـتخوان  مغـز از سـازي خـارج    خون
 تـرین  شـایع  و گیرد می منشأ بافت هر در پتانسیل مولتی
کبـد،   سـازي خـارج از مغـز اسـتخوان     ي خونها  محل

 شـامل  دیگـر  نـواحی . هسـتند لنفـاوي   ي طحال و گره
فضاي پاراوربترال  پارااسپینال،روده، نواحی  پلور، کلیه،

  .)3( سازي داخل مغز بسیار نادر است است ولی خون
 ـ پدیـده  ایـن  تظاهر شـبه   ي تـوده  یـک  صـورت ه ب

 قسـمت  ازکه بـه طـور معمـول     ستاتوموري ناشایع 
 ي ناحیه در ورتبرالکوستو ي زاویه و دنده يهاانت قدامی

 طحـال،  کبـد، در  ولـی  گیرد می منشأ یتوراسیک فوقان
 چـادر  و کلیـه  ،پسـتان لنفاوي، پلـور، تیروئیـد،    ي گره

   .)3-6( گزارش شده است نیز مغزي
در ارتباط مستقیم  اي نشانه و علامت بیماران بیشتر
 اثـر  علـت  بـه  اسـت  ممکن ولی ندارند اختلالبا این 
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  .)7( شوند دار علامت مجاور يها بافت بر آن فشاري
از سازي خارج  یک مورد نادر از خون مقاله، این در

کوروئید بطن جانبی در یـک   ي شبکه در استخوان مغز
حـد واسـط را شـرح     يبتـا  تالاسـمی  بـه مبـتلا  بیمار 

  .دهیم می
  

  گزارش مورد
حـد   يتالاسمی بتا ي شده شناخته مورد ساله 34 آقاي

از تهوع، استفراغ، عدم تعادل و  اخیرواسط با شکایت 
مـزمن   يها سردردو  بینایی ي از دست رفتن پیشرونده

 .آغاز شده بود، به پزشک مراجعه کردماه پیش  4 ازکه 
   .بودماژور  يبتا تالاسمی به مبتلا بیمار خواهر
بالینی ظاهر رنگ پریـده و کاشـکتیک،    ي معاینه در

و هپاتومگـالی  ) Rodent-like(صورت شبیه جوندگان 
ــه. شــتدا ــی شــدید و دو  ي معاین ــک آتروف نورولوژی

 عدم حد در بینایی حدت کاهش بینایی، دیسک ي طرفه
و اختلال در ) NLPیا  No light Perception( نور درك

   .دادراه رفتن را نشان 
و در اسـمیر   بود 8 بیمار هموگلوبین آزمایشات در

خون محیطی هیپوکرومی، میکروسیتوز، سلول تارگـت  
اسـکن   CTدر . دش ـ دیـده  دار هسته قرمز يها و گلبول

هوموژن  و غیر هیپردنس، لبوله ،بزرگ اي مغزي ضایعه
سمت چپ با ادم وسـیع   پتیال یدر مجاورت شاخ اکس

وریدي در اطراف آن دیده شد که پس از تزریق داخل 
  . کنتراست تشدید نشان داد

مغـزي تشـخیص    MRI و CT يهـا   یافتـه  به توجه با
مننژیوم بطن جانبی و گلیوم با گرید بالا براي بیمار مطرح 

  ). 2 و 1ل اشکا( شد رانیوتومیکشد و بیمار 
دار و قابل  کپسول لبوله،ه تود ماکروسکوپیبررسی  در

هـا چسـبندگی    سفید اطراف بوده و به آن ي افتراق از ماده
   .خورد در روي کپسول عروق برجسته به چشم می. ندارد

ساز  مقاطعی از بافت خون میکروسکوپیبررسی  در
 آمیـزي  رنـگ  در. شـد  دیـده  عصـبی  يها  در بین بافت

ساز لنفوئیدي  خون يها ایمنوهیستوشیمی وجود سلول
  . ید شدأیت LCA ،CD20 ،CD3با استفاده از مارکرماي 

  بــــزرگ بــــا  يا ههســــت چنــــد يهــــا ســــلول
Fastor VIII-related Antigen ــنش ــان واک ــه داد نش  ک

 ).3 شکل( کند می اثبات را مگاکاریوسیت وجود

 پیگیـري  ماه 4 مدت به بیمار جراحی عمل از پس

 ولـی  نشد ایجاد جدیدي علایم مدت این طی در. شد
پیشــرفت  ،تـوده  برداشـت  از پــس نیـز  بینـایی  حـدت 

  . چشمگیري نشان نداد
  

          
و تشدید ضایعه پس از تجویز ) A(پتیال چپ با ادم واضح در اطراف آن  یبزرگ هیپردنس در مجاورت شاخ اکس ي اسکن ضایعه  CT.1شکل 

  .دهد را نشان می )B(کنتراست داخل وریدي 
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با کنتراست داخل  T1و در  )B( بود T2، Signal void که در )A( دهد نشان میرا  T1در  Hyperintense ي ضایعه MRI .2 شکل

  ).C( وریدي تشدید یافت
 

           
  

            
ساز  هاي خون سلولمخلوطی از  )B( و بالا )A( نمایی پایین بزرگ :شود دیده میبافت هماتوپوئتیک  و مقاطعی از پارانشیم طبیعی مغز. 3 شکل

-Factor VIIIبا مارکر  IHCمیزي آها در رنگ  مگاکاریوسیتو  )C(اي  هاي چند هسته سلول(ها  ها و مگاکاریوسیت متشکل از لنفوسیت

related Antigen  اند واکنش مثبت نشان دادهکه )D(. 
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  بحث
نـاي تشـکیل   سازي خارج از مغز استخوان بـه مع  خون
مغـز اسـتخوان    جـز ه ب ییها بافت در خونی يها سلول
 .شـوند  مـی  پدیـده  ایـن  به منجر بیماري چندین. است
 لوسـمی،  ثانویـه،  و اولیـه  میلوفیبروز همولیتیک، آنمی
هـا    هموگلوبینوپـاتی  و استخوان مغز به متاستاز و لنفوم

ایـن   تـرین  از شـایع  داسیمثل تالاسمی و آنمی سلول 
   .)1، 7(هستند اختلالات 

 داخـل  درگیـري  از شـده  گـزارش  علـل  ترین شایع
 و) درصـد  50( تالاسـمی  پدیده این توسط اي جمجمه

  ).1، 8(هستند ) درصد 31( میلوفیبروز
 هموگلـوبین  وراثتی اختلالات تالاسمی يها سندرم

 ـ و دهستن در نـواحی مدیترانـه دیـده     معمـول  طـور ه ب
هوموزیگـوت   فـرم بـه  بیشتر بیمـاران مبـتلا   . شوند می

) تالاسـمی مینـور  ( هتروزیگوتو یا ) تالاسمی ماژور(
تالاسـمی  ( هوموزیگـوت  فرم از گروه زیر یک. هستند

 تـر  کم شدت با آنمی و تر خفیف تظاهرات) واسط حد
بـه ترانسـفوزیون پیـدا     نیـاز به طور معمول که ( دارند

افـراد   ایـن  در. عمر بیشـتري دارنـد   طول و) کنند مین
سازي خارج از مغز استخوان و تغییرات استخوان  خون

 توجـه  قابـل  طـولانی  هماتوپوتیک يها  در اثر استرس
  .)9( است

سـازي   خـون  منشـأ مختلفـی در مـورد    يها  فرضیه
 جنینـی، بقایـاي   از منشـأ وجود دارد مثـل   ینتراکرانیالا

 اپیـداورال،  ظرفیتـی  چنـد  يها  سلول ترانسفورماسیون
ــیون ــابع از آمبولیزاس ــز من ــتخوان  مغ ــت، دوراس  دس

از بسـتر   جرتهـا م و استخوان مغز از مستقیم گسترش
فیبروژنیـک مثـل    يها  سیتوکین نقش به تازگی. عروقی

b-FGF ،TGF -B  10-11(شده است  مطرحنیز(.  
 شـیوع  ترتیـب  بـه  جمجمـه  داخـل  درگیـر  نواحی

 غــلاف ،مغــزي پارانشــیم ،چادرینــه، دورا: از عبارتنــد
  .)3(عصب اپتیک و فضاي دیپلوئیک جمجمه 

 1927سازي انیتراکرانیال در سـال   مورد خون اولین
گزارش  Von Jacksch'sدر یک شیرخوار مبتلا به آنمی 

تالاسمی  ي براي اولین بار در زمینه 1969شد و در سال 
 گزارشـات  پـس  آن از. )12-13(در اتوپسی یافت شد 

 يهـا  بیمـاري  ي زمینـه  در خصـوص  این در يا ه پراکند
آستروســیتوم  ي زمینــه در طـور  همــین و هماتولوژیـک 

  .شد هیارا )15(و مننژیوم  )14( پیلوسیتیک
 صــورته ســازي اینتراکراینــال بــ خــون تظــاهرات

 و هوشـیاري سـطح   تغییـر  پلـژي،  همی تشنج، سردرد،
 چنـد  هـر  اسـت  اي جمجمـه  اعصـاب  بر فشار علایم
   .)5( اند بوده علامت بی بیماران برخی

ــر تشــخیص ــه ب ــات   ي پای ــالینی، اطلاع ــرایط ب ش
. )2( است استوار رادیولوژیک يها  آزمایشگاهی و یافته

 مننژیـوم،  شـامل  رادیولـوژي  در افتراقی يها  تشخیص
و دیگر  نوروبلاستوم لنفوم، متاستاز، گرانولوم، کلروما،
  .)3، 6، 16-18( است بدخیم يها تومور
ســازي  خــون ي نمونــه ،میکروســکوپی بررســی در
بوده  پرعروقاستخوان در بسیاري موارد  مغزاز خارج 
ــه ا ــن مســأله ک در  Intense enhancement ولؤمســی
MRI بدخیم  ي و تشخیص ضایعه به عنوان یک پروسه

ــت  ــرجز .)19(اس ــده متعــدد ای  از کلتشــم ي پراکن
بـه شــدت   يهــا  هسـته  بــا کوچـک  گــرد يهـا  سـلول 

 کنـار  در انـدك  بسـیار  سیتوپلاسـم  و گرد و هیپرکروم
 از نوع کیمتاستات يتومورها تشخیصدر ابتدا  ،عروق

Small round cell  کارسـینوم  و ملانـوم  لنفـوم،  ماننـد 
ــتاتیک ــی  متاس ــن م ــه ذه ــتفاده. )20( آورد را ب  از اس

ایمنوهیستوشیمی در این شرایط و در نظـر   آمیزي رنگ
سازي خارج از مغز استخوان به عنوان یک  داشتن خون
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  . سازد میتشخیص افتراقی تشخیص صحیح را میسر 
ــان ــاري   درم ــن بیم ــاملای ــفوزیون، ش  هیپرترانس

 ها این از ترکیبی یا رادیوتراپی یک،سسیتوتوک يها دارو
ساز به رادیـوتراپی بـا دوز پـایین     بافت خون .می باشد

 ي مداخله به ندرت به بیمار و )6( بسیار حساس است
  .)4( کند جراحی نیاز پیدا می

 جراحـی  گلیـوم این بیمار با شک به مننژیوم یا  در
 چشـمگیري بینایی پیشـرفت   دتکه ش گرفت صورت

که براي تشـخیص و درمـان ایـن     ییجا از آن .نداشت
ــده ــت   ،پدی ــدرت ضــرورت دارد و باف ــه ن جراحــی ب

 است بهتر ،دهد خوبی به رادیوتراپی می پاسخساز  خون
فضـاگیر مغـزي در    ي ضـایعه  یـک  بـا  مواجهـه  هنگام

ــه تالاســمی، خــون ــان ب  مغــزاز ســازي خــارج  مبتلای
استخوان را به عنوان یک تشـخیص احتمـالی در نظـر    

  .داشته باشیم تا از جراحی غیرضروري اجتناب شود
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Intracranial Extramedullary Hematopoiesis in a Patient with Intermediate 

B-Thalassemia 
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Ahmad Shekarchizadeh MD2, Azadeh Karami MD4 

 
Abstract 
Background: Extramedullary hematopoiesis refers to formation of hematopoietic tissue and it is a 
compensatory phenomen in hematologic disease like congenital hemolytic anemia, myelofibrosis, per-
nicious anemia & Bone marrow infiltration secondary to malignancies. It has been reported in many 
sites but the most common sites are liver, spleen & lymph node. 

Case Report: A 34-year-old man with intermediate B-thalassemia had chronic headache and progres-
sive loss of visual function. In CT scan a lobulated, non homogenous hyperdense mass was seen in left 
occipital horn with massive surrounding edema. In histologic examination the presence of hemato-
poietic tissue in brain parenchyma was confirmed. 
Keywords: Extramedullary hematopoiesis, Intracranial, Thallasemia. 
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