
مقدمه 

ــند�7 ها{ عصبى ـ جلد{، �ختلالاY ما�����{ (معمولاً ��ثى)  س
ــتگا% عصبى � پوست مشخص مى شوند. �ين  هستند كه با ضايعاY �س
ــند�7 ها معمولاً فاكوماتو� خو�ند% مى شوند � بيش �� چها� نوx �� 2نها  س
ــت كه مهم ترين 2نها  نو��فيبر�ماتو� تيپ  ــناخته شد% �س تا به حا` ش
ــك (Von-Reklinghausen’s Disease)؛ نو��فيبر�� تيپ ��،  ي
ــكلر��يس، سند��7 �ستو�} �بر � بيما�
 فو8 هيپل ليند�  توبر�m �س

مى باشند. 
ــت كه  ــيكى �س ــو� تيپ يك (NF-1) �ختلا` كلاس نو��فيبر�مات
ــيوx 82 يك مو�� �� هر 3000 تولد مى باشد. نحو% �نتقا` 82 �تو��7  ش
 xموجب بر�� �نو� NF-1 .تك گير �ست ��نيمى �� مو� �غالب �ست، �ما �
ــتگا% عصبى مركز{ مى شو�. محل  ــت � �س فر���نى �� تومو�ها{ پوس
ــت كه موجب بيا8 پر�تئينى بنا7  ژNF-1 8 بر ��{ كر�مو��7 17 �س

نو��فيبر�مين مى شو�.
ــالى ظاهر مى- �كثر تظاهر�Y بيما�{ �� ����8 كو�كى � بز�گس

ــامل �� مو�� يا بيشتر �� مو��� �ير  ــوند. معيا�ها{ تشخيصى 82 ش ش
�ست:

ــد��% بز�گتر �� 5  ــتر به �ن ــير قهو% �{ يا بيش ــش ماكو` ش 1 - ش
ميليمتر �� ����8 پيش �� بلو� يا �ند��% بز�گتر �� 15 ميليمتر �� ����8 

بعد �� بلو�.
ــتر �� هر نوx يا يك نو��فيبر�7 پلكسى  2 - �� نو��فيبر�ما يا بيش

فو�7.
3 - كك مك �� ناحيه �ير بغل يا �ينگوئينا`.

4 - �يسپلا�{ �ستخو�8 �سفنوييد.
5 - گليو7 �پتيك.

6 - ند�` ها{ ليش (Lisch nodules) �� عنبيه
NF-1 7 - سابقه خانو��گى

گز��/ يك مو�� مرگ ناگهانى ناشى �. پا�گى �نو�يسم �يسكانت �ئو�& 
�� بيما� مبتلا به نو��فيبر�ماتو. تيپ يك
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چكيد�

ــت كه قسمت ها� مختلف بد� شامل �ستخو�� ها، �ستگا< عصبى، بافت نرO، پوست  مقدمه: نو��فيبر�ماتو� تيپ يك، �ختلاC �تو��ماC غالبى �س
� عر�� �� ��گير مى نمايد. ��گير� عر�قى �ين �ختلاC شامل تنگى، �نو�يسم � فيستوC ها� شريانى  ـ ��يد� �ست. 

معرفى مو�(: �� �ين گز���، مر� 39 ساله �� معرفى مى شو� كه مبتلا به نو��فيبر�ماتو� تيپ يك با تظاهر�� متعد� �ستخو�نى، عصبى، پوستى 
ــت � حد�� يك ما< پس �� پايا�  ــتن قر�� گرفته �س � عر�قى بو�< � به مد� ��ما< تحت ���يوتر�پى جهت ��ما� نو��فيبر�O ها� بدخيم مدياس

���يوتر�پى بطو� ناگهانى �� �ثر پا�گى �نو�يسم �يسكانت �ئو�� فو� شد< �ست.
نتيجه گيرc: با توجه به ��گير� عر�� �� بيما�� نو��فيبر�ماتو� كه گاهى مى تو�ند تهديدكنند< حيا� باشد، به نظر مى �سد عو��j عر�قى �� 

مبتلايا� به �ين بيما�� بايستى مو�� توجه جد� تر قر��گير�.
��ژگا� كليد�: نو��فيبر�ماتو�، �نو�يسم �يسكانت �ئو��، پا�گى �ئو�� 
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عو��s مهم �ين بيما�{ شامل �سكوليو�، نو��فيبر�7 ها{ گو��شى، 
فئوكر�موسيتوما � تنگى شريا8 كليو{ �ست (1).

ــكولوپاتى ��NF-1 �� متو8 � مقالاY به خوبى توصيف شد%  ��س
ــر��. فر���نى ��قعى �ين  ــاهد% مى گ ــت �ما كمتر بصو�Y بالينى مش �س
ــناخته �ست چر� كه بسيا�{ �� ضايعاY ممكن �ست بد�8  �ضعيت ناش

علامت باشند(2). 
ــت تظاهر  ــكا` مختلفى ممكن �س ــكولوپاتى ��NF-1 به �ش ��س
ــو�: بيما�{  ــا�% نم ــو��� �ير �ش ــه مى تو�8 به م ــه �� 82 جمل ــد ك كن
ــريانى  ش ــما`  2نو�يس ــا  ي  (occlusive, stenotic) ــد��{  �نس
ــكمى ــر 2ئو�Y ش ــيوx كمت ــو{ � با ش ــريا8 ها{ كلي ــاً ش ــه عمدت ك

ــريا8 ها{ مز�نتريك � محيطى  (middle aortic syndrome) � ش
ــم ها{ متعد� شريا8 ها{ �يليا�، فمو��`  �� ��گير مى كند (3)، 2نو�يس
ــتو` ها{ شريانى ـ  ــطحى � پوپليته 2` (4)، فيس ــتر�، فمو��` س مش
ــريا8 ها{  ــاsteno- occlusive Y متعد� �� ش ــد{ (5)، ضايع ��ي
��خل جمجمه �{  (6)، هموتو��كس متعاقب پا�گى ناشى �� �يسكسيو8 
ــابكلا�ين چپ (7)، هيپرتانسيو8 شريانى �� كو�� به علت  ــريا8 س ش
ــكمى (9)،  ــى خو�بخو�{ 2ئو�Y ش ــو{ (8)، پا�گ ــريا8 كلي تنگى ش
ــم ها{ گر�نى (11)،  ــكمى (10)، � 2نو�يس ــو�Y ش ــيو8 2ئ كو2�كتاس
2نو�يسم � پا�گى ناشى �� 82 �� شريا8 بر�كيا` (12)، 2نو�يسم شريا8 
ــم ما�����{  ــى �� 82 (13)، 2نو�يس ــر � �نفا�كتوm ميوكا�� ناش كر�ن

�يو��% �هليز چپ (14). 
 Y�صو �ــد، فقط � ــه NF-1 نيا� به ��ما8 ند��ن ــر مبتلايا8 ب �كث
بز�گى يا ��� �� نو��فيبر�ما ��ما8 جر�حى ضر��Y پيد� مى كند (1).

نو��فيبر�ماتو� تيپ ��، نو��فيبر�ماتو� مركز{ نيز ناميد% مى شو� 
ــو� � ژ8 82 بر  ــه صو�Y �تو��ما` غالب منتقل مى ش ــد NF-1 ب � مانن
ــيوx 82 كمتر � تظاهر معمو` 82  ��{ كر�مز�22q 7 قر�� ���� �لى ش

«شو�نو7 �� طرفه عصب هشتم» �ست (1).

شرL مو��
  

ــاله مبتلا به نو��فيبر�ماتو�  مو�� معرفى ، مربو� به مر�
 39 س
ــن  ــابقه خانو��گى مثبت با بر�� ��ليه بيما�{ �� س تيپ يك، بد�8 س
 Y�{ به صو� �فيبر�ماتو� ���ــخصه نو ــالگى مى باشد. علايم مش 9 س
لكه ها{ شير قهو% �{ (Café au lait)، نو��فيبر�7 ها{ پوستى � ند�`-

ــاعد  ــا{ ليش �� عنبيه بو�. همچنين ����{ �نحنا{ (Bowing) س ه
ــه 2ئو�Y � نا�سايى ��يچه ها{ ميتر�` �  ��ست، �تساx 2نو�يسمى �يش
ــالگى تحت عمل جر�حى تو�% مدياستن  ــن 33 س 2ئو�Y نيز بو�. �� س
ــه  (نو��فيبر�ما) قر�� مي گير� � به علت عو� تومو� مجد��ً �� حد�� س
ــه سينه � بر��شتن تومو� قر��  ما% قبل �� فوY تحت عمل جر�حى قفس
ــى نو��فيبر�ما{ بدخيم بو� � به همين �ليل  مي گير� كه نتيجه بيوپس
�� مدY �� ما% تحت 22 جلسه ���يوتر�پى قر�� گرفته كه 2خرين جلسه 

ــد�� يك ما% قبل �� فوY بو�. �� چند ��� قبل �� فوY �چا� ضعف  82 ح
� تنگى نفس شد% بو�.

يافته ها3 معاينه جسد
ــيرقهو% �{ �  ــد لاغر�ند�7 بو�. لكه ها{ ش ــه ظاهر{، جس �� معاين
ــتى �� قد�7 � خلف تنه مشاهد% مى شد. جوشگا% محل  ند�` ها{ پوس
ــينه �� سمت چپ مشاهد% شد.  ــه س عمل جر�حى �خير �� خلف قفس
ــاعد ��ست كمانى شكل بو�. �� كالبدگشايى قفسه صد�{، �يه چپ  س
�� محل عمل جر�حى به جد�� خلفى چسبندگى ��شت، پريكا�� حا�{ 
ــريا8 2ئو�Y �� لايه  ــيا` � لخته بو�. جد�� ش ــد�� يك ليتر خو8 س ح
ــو��خى ��  ــهو� بو� كه �� طريق س ــن �� لايه 82 مش ــد% � خو8 بي ش
ــا{ پريكا�� ��% يافته  ــانتيمتر{ مبد� 2ئو�Y به ��خل فض ــد�� �� س ح
بو�. ��كالبدگشايى شكم، كبد � طحا` ����{ قو�مى سفت تر �� معمو` 
بو�ند. �� معد%، ���% ها � ساير �حشا
 شكم � همچنين �� خلف صفا� 

� كف لگن يافته پاتولوژيك مشهو� نبو�.
نتيجه �2مو8 سم شناسى منفى گز��I گر�يد.

بحث 
    

ــل فضا{ پريكا��  ــو�� فو� �لذكر «خونريز{ ��خ علت فوY �� م
(تامپونا� قلبى) متعاقب پا�گى 2نو�يسم �يسكانت 2ئو�Y» �علا7 گر�يد. 
ــند% 2ئو�Y �ست كه با  ــم �يسكانت يا شكافند%، ناهنجا�{ كش 2نو�يس
ــكيل يك مجر�{ مملو �� خو8  نفوa خو8 به ��خل مديا{ 2ئو�Y � تش
ــو�. پاتوژنز 82 تضعيف مديا{  ــخص مى ش �� ��خل �يو��% 2ئو�Y مش
ــكل �� مديا  ــتى مديا (تجمع مايع بى ش 2ئو�Y �� �ثر �يجا� نكر�� كيس
ــن، هيپرتانسيو8  ــت كه با �فز�يش س ــتيك مديا) �س � نكر�� لايه �لاس
 hــكا8 � كلاژ8 � �ليا ــد��{ پر�تئوگلي ــيميايى �� نگه ــص بيوش � نقاي
�لاستيك (مانند سند�7 ما�فا8) ��تبا� مستقيم ����. به �نبا` تضعيف 
 Yثر �ختلالا� �ــته شد% � � مديا، لايه �نتيما به ��خل مجر�{ �گ برجس
همو�يناميك � هيپرتانسيو8 پا�% شد% � خو8 به ��خل مديا ��% مى يابد 

.(15)
ــتم عر�قى �� NF-1 �� مكانيسم پاتوژنتيك  بر�{ ��گير{ سيس

مجز� شناسايى شد% �ست:
1 - �يسپلا�{ عضلاY صاh (مز���ما`)

2 - تهاجم عر�قى مستقيم توسط بافت نو��فيبر�ماتو� موجو� �� 
فيبرها{ عصبى 2���نتيس عر�� بز�گ (2)

ــد%، تغيير�Y عر�قى به صو�Y �تساx �� ناحيه  �� مو�� معرفى ش
 Yيوگر�فى حد�� شش ما% قبل �� فو��كوكا� �� Y�ــريا8 2ئو ــه ش �يش
ــد% جهت ��ما8 �  ــد% بو�. با توجه به ���يوتر�پى �نجا7 ش ــاهد% ش مش
ــه �حتمالاً خو�  ــتن ك ــر{ �� عو� نو��فيبر�ما{ بدخيم مدياس جلوگي
مى تو�ند منجر به عو��s عر�قى شو� (16) به نظر مى �سد هر �� عامل 

گز�"T يك مو"� مرگ ناگهانى ناشى �� پا"گى 5نو"يسم �يسكانت 5ئو"I �" بيما" مبتلا به نو"�فيبر�ماتو� تيپ يك
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�كترفر�ين مر��نى  � همكا"

ــى �� نو��فيبر�ماتو� � عو��s عر�قى پرتو��مانى)  (�ختلا` عر�قى ناش
�� بايد �� ��گير{ عر�قى �� �ين مو�� خاw مدنظر ��شت.

Mنتيجه گير

ــلا به  ــا��8 مبت ــاY عر�ق ــى �� بيم ــر�� ضايع ــه ب ــه ب ــا توج ب

ــاY �� برخى �� 2نها، به  ــت تهديدكنند% حي ــو� � ماهي نو��فيبر�مات
ــر ��گير{ عر�قى  ــى �قيق تر �ين بيما��8 �� نظ ــد بر�س نظر مى �س
ــكنندگى  ــد. �� طرفى با توجه به ش ــتى همو��% مو�� توجه باش بايس
ــا{ جر�حى � ���يوتر�پى  ــف �يو��% عر�� �� NF-1، ��ما8 ه � ضع
ــتر  ــيب پذير{ عر�� � با �حتيا� بيش ــتى با �� نظر گرفتن 2س بايس

ــر�.  ــو�Y گي ص
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