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 يده چک

شود. موارد  ندرت در فضاي اپيدورال خارج نخاعي مشاهده مي دهد و به خيم است که اغلب در مغز رخ مي مالفورماسيون عروقي خوش کاورنوس مالفورماسيون يک 
  .توجه استدوطرفه اين ضايعه تاکنون گزارش نشده و اهميت آن در شناخت الگوهاي باليني و تشخيصي اين ضايعه قابل 

شود که با کاورنوس مالفورماسيون دوطرفه در فضاي اپيدورال خارج نخاعي  مبتلا به سندرم گزورودرما پيگمنتوزوم معرفي مي   ساله  ۳۳ در اين مقاله، يک بيمار
  .تشخيص داده شده است. برخلاف موارد پيشين، اين ضايعه بدون درگيري جسم مهره و با علائم باليني خاص ظاهر شده است

تواند به درک بهتر علل، تشخيص و مديريت اين نوع نادر  ين گزارش اولين مستند از کاورنوس مالفورماسيون دوطرفه در فضاي اپيدورال خارج نخاعي است و مي ا
 .ضايعه کمک کند 
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  مقدمه

يا   کاورنوما  چون  عناويني  با  (که  کاورنوس  مالفورماسيون 
مي شناخته  کاورنوس  عروقي  مالفورماسيون  ضايعه  يک  شود) 

رخ  خوش مغز  ساقه  يا  مخچه،  مغز،  در  معمولاً  که  است  نادر  خيم 
اما ممکن است  مي از سيستم عصبي را درگير کند  دهد  هر بخش 

درصد    ١٢تا    ٥شود و فقط  ندرت در نخاع ديده مي ). اين ضايعه به ١(
درصد    ٥١دهد. از اين تعداد،  تومورهاي عروقي نخاع را تشکيل مي

حال، درگيري فضاي  ن يضايعات در فضاي اکسترادورال قرار دارند. باا 
از کل ضايعات    ٤بسيار نادر است و تنها    ييتنهااپيدورال به  درصد 

  ).١شود (اپيدورال نخاع را شامل مي
ديگر   سوي  نقش  بيماري از  خانوادگي  سابقه  و  ژنتيکي  هاي 

ويژه  کنند. بهمهمي در افزايش احتمال بروز مشکلات عصبي ايفا مي
پيگمنتوزوم گزرودرما  مانند  مواردي  اختلال  (XP) در  يک  که   ،

 .شودوضوح ديده مي ژنتيکي اتوزوم مغلوب نادر است، اين ارتباط به

XP  به دليل نقص در ترميم آسيب DNA   ناشي از اشعه فرابنفش

 
 (نويسنده مسئول)  ران ي ا ه،ياروم ،  هي اروم ي پزشک  علوم  دانشگاه  ،هياروم کوثر   يدرمان -  آموزش  مرکز  ، يهوشيب گروه  ار ي استاد ١
   ران ي ا ه،ياروم ه،ياروم يپزشک  علوم  دانشگاه  ،)ره ( ه ياروم ينيخم امام  يدرمان –  آموزش  رکز م  اعصاب، و مغز  ي جراح گروه  ار ياستاد ٢

1 Xeroderma Pigmentosum 

نه ايجاد مي و  ايجاد  شود  به  بلکه منجر  پوستي،  باعث عوارض  تنها 
مي تومورها  ساير  و  مرکزي  عصبي  سيستم  (تومورهاي  ).  ٢شود 

به مبتلا  افزا  XP بيماران  خطر  معرض  در  است    يافتهيش ممکن 
اهميت   موضوع  اين  که  گيرند،  قرار  عصبي  سيستم  نادر  ضايعات 

ها بررسي ژنتيکي و خانوادگي را در تشخيص و مديريت اين بيماري 
  ).٣کند (پررنگ مي 

بيمار   يک  ما  مقاله،  اين  به  ٣٣در  مبتلا  معرفي   XP ساله  را 
انداممي حاد  ضعف  با  که  بيکنيم  و  تحتاني  ادراري هاي  اختياري 

ها نشان داد که بيمار به مالفورماسيون کاورنوس  مراجعه کرد. بررسي
دوطرفه فضاي اپيدورال خارج نخاعي مبتلا است، که پس از جراحي، 
پاتولوژي آن تأييد شد. اين گزارش به دليل نادر بودن چنين موردي  

 .اهميت باليني دارد  XP و ارتباط احتمالي آن با
  گزارش موردي 

از  ١ساله با سابقه بيماري گزرودرما پيگمنتوزوم   ٣٣يک خانم  
دوران کودکي مراجعه کرد. بيمار دو برادر خود را به دليل عوارض  
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از دست داده بود و تشخيص ژنتيکي بيماري    سشديد پوستي اين  
وي در تهران تأييد شده بود. به دليل ضايعات متعدد پوستي، بيمار  
چندين بار تحت جراحي قرار گرفته بود و به علت درگيري چشمي،  
چشم چپ وي تخليه شده و چشم راست نيز دچار عوارض جدي  

هاي تحتاني که از سه ماه حسي و گزگز اندامبود. بيمار با شکايت بي
به مرکز درماني مراجعه کرد.    ٢/١٤٠٣/ ٥قبل آغاز شده بود، در تاريخ  

اندام کامل  فلج  دچار  بيمار  مراجعه،  از  قبل  هفته  تحتاني دو  هاي 
(پلژي)، از دست دادن حس از بالاي ناف، و احتباس ادرار و مدفوع  

  .ي شدصورت اورژانسي بسترشده بود. با توجه به اين علائم، بيمار به 

  هاي معاينه فيزيکي:يافته
در ارزيابي اوليه، علائم حياتي بيمار در محدوده طبيعي بودند  

بار در دقيقه،    ۲۲متر جيوه، تعداد تنفس  ميلي   ۱۲۵/۷۰(فشارخون  
گراد). درجه سانتي   ۳۶.۷بار در دقيقه و دماي بدن   ۸۰ضربان قلب 

بيمار داراي زخم فيزيکي، صورت  معاينه  و  در  پوستي  هاي متعدد 
هاي قبلي بود. بيني بيمار نکروز شده و  اسکارهاي ناشي از جراحي

شد. چشم چپ  ضايعات پوستي منتشر در سرتاسر بدن مشاهده مي 
 ۱هاي تخليه شده و چشم راست نيز دچار عوارض جدي بود (شکل 

 .)۲و 
  

  ضايعات متعدد پوستي صورت و دست  ):۲و  ۱شکل (
  

بود.   مکان  و  زمان  به  آگاه  و  هوشيار  بيمار  عصبي،  معاينه  در 
هاي تحتاني، هاي فوقاني طبيعي بود، اما در اندام معاينه عصبي اندام 

به پايين مشاهده شد.    T8دست دادن حس از سطحو از   ١فلج شل
دوطرفه   ٢هاي پاتلا و آشيل وجود نداشت و رفلکس کف پايي رفلکس 

  .منفي بود 
  

  مطالعات تشخيصي: 

 
1 Flaccid Paralysis 

مشاهده   خاصي  پاتولوژي  هيچ  فقرات،  ستون  ساده  گرافي  در 
هاي اي دوطرفه در مجاورت مهره ، ضايعه MRI نشد. در تصويربرداري 

هفتم و هشتم توراسيک در ناحيه پوسترولترال نخاع شناسايي شد  
توجهي که به فورامن عصبي دوطرفه گسترش يافته و اثر فشاري قابل

 ايزواينتنس و در نماي  T1 بر نخاع وارد کرده بود. ضايعه در نماي 

T2     ،هايپراينتنس بود. متأسفانهMRI     با ماده کنتراست انجام نشده
         .)٤و  ٣هاي بود (شکل 

2 Babinski Sign 
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  شود ي مده يک د يمهره هشتم توراس ي نتس در پشت باديرا ي هاپ صورتبه عه يک که ضاياز نخاع توراس T2تال يساج ي نما :)٣(شکل 

   دوطرفه  يفورامن عصب ي با گسترش به فضا دوطرفه عه يال نخاع با ضايآگز ي نما ):٤شکل (
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اندام حاد  فلج  دليل  جراحي به  کانديد  بيمار  تحتاني،  هاي 

اينتوباسيون دهاني   امکان  اورژانسي شد. به دليل مشکلات صورت، 
وجود نداشت و بيمار از طريق بيني اينتوبه شد. پس از قرارگيري در  

مهره  سطح  در  لامينکتومي  جراحي  پرون،  و  پوزيشن  هفتم  هاي 
به  دوطرفه  ضايعه  و  شد  انجام  توراسيک  تخليه  هشتم  کامل  طور 

حاشيه  با  تومور  جراحي،  حين  در  رنگ گرديد.  به  مشخص،  اي 
ابتدا   شد.  مشاهده  دوطرفه  اپيدورال  لترال  فضاي  در  و  خاکستري 
روش  با  چپ  سمت  ضايعه  سپس  و  راست  سمت  ضايعه 
بهبود   جراحي،  از  پس  بلافاصله  شدند.  خارج  ميکروسرجري 

بيماقابل باليني  علائم  در  پيگيري  توجهي  در  اما  نشد،  مشاهده  ر 

اندامسه پروگزيمال  در بخش  به  ماهه، قدرت عضلاني  تحتاني  هاي 
يافت، درحال  ۵/۳ميزان   اندام يبهبود  ديستال  بهبودي  که بخش  ها 

اختياري ادرار  طور کامل بازگشت، اما بينداشت. سطح حسي بيمار به 
 .بدون تغيير باقي ماندو مدفوع 

  :ل هيستوپاتولوژيکيوتحلهي تجز
نشان ضايعه  پاتولوژيک  گشاد بررسي  عروقي  فضاهاي  دهنده 

هاي خوني بودند (شکل  هاي نازک بود که حاوي سلولشده با ديواره 
). در برخي نواحي، ترومبوز داخل عروقي مشاهده شد که به نظر  ۵

بوده  مي بيمار  در  بروز علائم عصبي  و  توده  دليل رشد سريع  رسد 
 .نيز ديده شد ١است. در برخي مناطق ديگر، ريکاناليزاسيون 

  

و   يالاندوتل ي هااز سلول  يدهقرمز، پوش ي هاگشاد شده پر از گلبول  يعروق ي ساختارهادهنده نماي هيتوپاتولوژي ضايعه نشان ):۵شکل (
  يعروق يوارهد يعضلان يبرهاي ف يا يبدون بافت عصب

  
  بحث

کاورنوس مالفورميشن اکسترادورال اپيدورال نخاعي يک ضايعه  
گزارش شد و تاکنون    ۱۹۲۹عروقي نادر است که اولين بار در سال  

از   اين بررسي). در  ۴مورد گزارش شده است (  ۱۰۰کمتر  هاي ما، 
اولين گزارش از کاورنوس مالفورميشن دوطرفه نخاعي است. بيش از  

و ميانگين سن شروع    شدهده  ي شده در زنان ددرصد موارد گزارش   ۷۰
سالگي    ۳۳)، که در اينجا بيمار ما در  ۵سال است (  ۶۰تا    ۳۰بيماري  

 .مبتلا شده است 
) مشاهده  ٪۶۰- ۵۴در اغلب موارد، ضايعات در ناحيه توراسيک (

(مي گردن  ناحيه  در  کمتر  و  (٪۳۰شوند  کمري  يا  ظاهر  ۱۰٪)   (
صورت تدريجي يا حاد باشد تواند به). تظاهرات باليني مي۵شوند (مي

 
1 Recanalization 

و شامل پاراپارزي يا پاراپلژي حاد باشد. علت پاراپلژي حاد در بيمار  
ما احتمالاً به دليل ترومبوز داخل ضايعه و افزايش ناگهاني فشار بر 

  ). ۶نخاع بوده است، که در مطالعات ديگر نيز گزارش شده است (
MRI   بهترين روش تصويربرداري براي کاورنوس مالفورميشن

از ضايعات ديگر (مانند شوانوما يا نوروفيبروم)   افتراق آن  اما  است، 
). در مورد ما، رنگ خاکستري ضايعه  ۷برانگيز باشد (تواند چالش مي

گزارش   همکاران  و  فنگ  که  مواردي  مشابه  بود،  غيرمعمول  نيز 
  ).۸اند (کرده 

يک بيماري ژنتيکي نادر است که  (XP) گزرودرما پيگمنتوزوم
مشکلات   مستعد  را  بيماران  چشمي،  و  پوستي  ضايعات  بر  علاوه 

از پاراپلژي  ۹کند (عصبي و تومورها مي اما تاکنون هيچ موردي   .(



 و همکار عارفه خان اوغلان   کاورنوس مالفورماسيون دوطرفه فضاي اپيدورال خارج نخاعي: گزارشي از يک مورد نادر مبتلا به بيماري پوستي 
 

٧٤٤  

گزارش   XP حاد ناشي از کاورنوس مالفورميشن نخاعي در بيماران
 .نشده است 

برداشتن   براي  جراحي  مالفورميشن،  کاورنوس  انتخابي  درمان 
کامل ضايعه است. در بيمار ما، برداشتن کامل ضايعه دوطرفه انجام 

سي) در ضايعه سمت راست يک  سي ۵۰۰شد، اما خونريزي شديد (
از جراحي همچنان   از راديوتراپي پس  استفاده  چالش جراحي بود. 

 .کنتروورسيال است و نياز به مطالعات بيشتر دارد
اين گزارش موردي، با توجه به نادر بودن ضايعه، دوطرفه بودن  

، اطلاعات جديدي درباره اين بيماري  XP آن، و ارتباط احتمالي با
تواند در تشخيص  دهد. افزايش آگاهي از چنين مواردي مي ارائه مي

 .کننده باشدو مديريت بيماران با علائم مشابه کمک 

  :يتشکر و قدردان
  اعلام نشده است.

  
  :يملاحظات اخلاق

و    يم خصوصيبا حفظ حر  يو درمان  يصياقدامات تشخ  يمامت
انجام شده است. همچني احترام به حقوق ب مار به  ي ت بين، هويمار 

شرفت  يشده صرفاً با هدف پارائهطور کامل محفوظ مانده و اطلاعات  
قرار گرفته    يار جامعه علميدر اخت  يپزشک  ي هاو بهبود مراقبت   يعلم

  .است 
  تضاد منافع:

  ندارند. يچگونه تضاد منافعيسندگان ه ينو
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Abstract 
Cavernous Malformation is a benign vascular malformation that most commonly occurs in the brain and 
is rarely observed in the spinal epidural space. Bilateral cases of this lesion have not been reported to 
date, and its significance lies in understanding the clinical and diagnostic patterns of this condition. 
In this article, we present a 33-year-old patient with Xeroderma Pigmentosum syndrome who was 
diagnosed with bilateral cavernous malformation in the spinal epidural space. Unlike previous cases, 
this lesion appeared without vertebral body involvement and presented with unique clinical symptoms. 
This report is the first documented case of bilateral cavernous malformation in the spinal epidural space 
and can contribute to a better understanding of the etiology, diagnosis, and management of this rare 
lesion. 
Keywords: Cavernous Malformation, Case Report, Spinal Epidural Space, Xeroderma Pigmentosum 
Syndrome 
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