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  چكيده
اولين گزارش از آن در سال . باشد است كه با تخريب پيشرونده استخوان همراه مييبيماري نادر، Gorhamماري بي :سابقه و هدف

در اين . تاكنون علت دقيق بروز اين بيماري مشخص نگرديده است. شده استعرفي م مورد از اين بيماري 175و تاكنون بوده  1838
  .مقاله يك مورد از درگيري ستون فقرات كمري به همراه درگيري ناحيه تروكانتريك گزارش گرديده است

هاي راديوگرافيك  تحت بررسي،درد شديد كمر و پاراپلژي به درمانگاه مراجعه نموده بود اي كه با شكايت ساله32خانم : گزارش مورد
 و L3 را نشان داد و نيز احتمال وجود يك ضايعه متاستاتيك در L3مهره كلاپس  ،هاي راديوگرافيكيافته. و آزمايشگاهي قرار گرفت
م با انجا.  قرار گرفتL3 مهره stabilization و cord decompressionبيمار تحت جراحي . مطرح گرديد ناحيه تروكانتريك راست

   .بيوپسي از  نواحي درگير و مطالعات بافت شناسي، وجود بيماري گورهام تشخيص داده شد
 در decompression در اين موارد. كندايجاد تواند ستون فقرات را گرفتار نمايد و پاراپلژي گورهام بيماري نادري است كه مي: گيرينتيجه

  .هاي دوردست را نيز گرفتار كندتواند استخوانهاي مجاور نيست و ميستخوانهمچنين اين بيماري هميشه در ا. استدرمان آن موثر 
  .بيماري گورهام، استئوليز، آنژيوماتوز :واژگان كليدي

  

  1مقدمه
 اسـت كـه بـا تخريـب        يبيمـاري بـسيار نـادر     ،  Gorhamبيماري  

شناسـي  از نظر بافـت   ). 2،  1( باشدنده همراه مي  واستخواني پيشر 
فراسيون آنژيوماتوز، تورم نسج نرم اطـراف و عـدم          استئوليز، پرولي 

  مشخصه بيماري اسـت (New bone formation)استخوان سازي 
 گزارش Jackson توسط  1838 اين بيماري اولين بار در سال        .)3(

 تظاهرات باليني و  Stout و Gorham 1955 ولي در سال ،)4( شد
مـين نويـسنده   و بيماري به نـام ه  )5(پاتولوژي آن را شرح دادند     

 Massive هاي ديگر بيمـاري نام .شودمعرفي مي Gorhamيعني 

                                                 
دكتـر محمـد رضـا       ،اختـر تان  بيمارس،  تهران، دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي     : آدرس نويسنده مسئول  

   )e-mail: mrezaortho@gmail.com (بيگدلي
  26/5/1389: تاريخ دريافت مقاله
  24/6/1389 :تاريخ پذيرش مقاله

osteolysis disease ،Disappearing bone disease ،Wanishing 

bone disease و Phantom bone disease6، 3(  هستند.(  
ي ، امـا درگيـر  را درگير كندها تمام استخوان تواند  ياين بيماري م  

 مـورد از  175تاكنون حـدود  . ده استستون فقرات كمتر ديده ش    
 مـورد در سـتون      28اين بيماري گزارش شده كـه از ايـن تعـداد            

توانـد همزمـان در دو       اين بيمـاري مـي     .)2،  1( فقرات بوده است  
 اما گزارشي از بروز آن در دو استخوان         ،استخوان مجاور ديده شود   

گزارشـي  و يا اينكـه      مجزا و با فاصله از يكديگر تاكنون ارائه نشده        
 كـه در اثـر      اي سـاله  32خـانم    درايـن مقالـه   . باشددر دست نمي  

 و (L3) در ناحيـــه ســـتون فقـــرات لومبـــار Gorhamبيمـــاري 
و شده  معرفي ،تروكانتريك هيپ راست دچار پاراپلژي گرديده بود

  . هاي جديد بحث خواهد شدسپس در مورد بيماري و يافته
  

 
  گزارش مورديگزارش موردي
(Case Report) 
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 گزارش مورد
  اسـت كـه  صاحب دو فرزند و ج كرده  ساله ازدوا  32بيمار خانم   

 بـه   1376روي برانكارد و بـا قـرار قبلـي در بهمـن مـاه سـال                 
بيمار از سه هفته پيش قادر به راه  . درمانگاه ارتوپدي آورده شد   

درد كمر داشته    ها قبل بيمار عنوان كرد كه از مدت     . رفتن نبود 
خم شدن، ايـن درد تـشديد   هنگام ولي از سه هفته گذشته در    

و به تدريج شدت بيشتري پيدا كرده تا منتهـي بـه فلـج              ه  يافت

درمعاينه، حركات غيرفعال انـدام دردنـاك        .اندام گرديده است  
 بيمار قادر به نشـستن      .نبود، اما حركات كمر درد شديد داشت      

نبود و مشاهده شد كه  حداكثر درد و حـساسيت روي ناحيـه              
 Ankle jerk  و Knee jerkهمچنـين بيمـار   . باشـد لومبار مـي 

نداشت، قدرت عضلات از ديـستال بـه پروگزيمـال بـه تـدريج              
ــشتر مــي ــا  ( شــدبي ــستال ت ــنجم در دي ــنجم در 3ازيــك پ  پ
و ضعف عضلاني و درد كمر قـدرت ايـستادن را از            ) پروگزيمال

 
 ب   

 
 الف  
 همان - ب در اثر استئوليز شديد در نماي قدامي خلفي كه باعث فشار بر اعصاب نخاعي شده است؛  L3 شكستگي مهره - الف- 1شكل 

 .بيمار در نماي جانبي

 
  الف      

 
  ب 

 شودمشاهده ميضايعه استئوليتيك در پروگزيمال فمور راست . فمور هاي راديوگرافي  عكس- 2شكل 
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به طور كلـي بيمـار در هـر دو انـدام تحتـاني           . بيمار گرفته بود  
  .احساس كرختي داشت

 ديده   L3 در   )destructive(خريبي  ت يك ضايعه    ،راديوگرافيدر  
).  الـف و ب    1شـكل   (شد كه توجيه كننـده علائـم فـوق بـود            

هـاي بيـشتر در راديـوگرافي لگـن در          همچنين با انجام بررسي   
بـدون حاشـيه     تخريبـي ناحيه تروكانتريك راست يك ضـايعه       

گونه علائمي از واكـنش اسـتخوان        مشخص ديده شد، اما هيچ    
  واكـنش پريوسـتي  وجـود نداشـت و  ميزبان در مقابـل ضـايعه      

 MRIدر ). 2شــكل (منتــشر بــه نــسج نــرم ديــده نــشد      
كامـل   ناحيه لومبار علائم  ) تصويربرداري رزونانس مغناطيسي  (

 و تنگي كانـال نخـاعي و فـشار بـه نخـاع            L3تخريب و كلاپس    
 جذب ماده راديواكتيـو     ،در اسكن ايزوتوپ  ). 3شكل  (ديده شد   

 و پاريتال چپ و لگن بيـشتر      در مهره ذكر شده در هيپ راست      
  .از حد معمول گزارش گرديد

  

 
 L3 درگيري مهـره     .در مقطع ساژيتال   ستون فقرات  MRI -3شكل  

  .شودميمشاهده به خوبي  و وارد آمدن فشار بر اعصاب نخاعي
  

هاي مربوط به  بررسي وجود عفونت و يـا فاكتورهـاي            آزمايش
هيچكـدام مثبـت     امـا    ،انجام گرديـد  سرطان  نشان دهنده بروز    

 .نبود و راهنمايي خاصي در جهت تشخيص بيماري ننمود

 قفسه سينه گزارش شـد كـه هـر دو ريـه مبـتلا      CT Scanدر 
هـاي فـوق بـه وجـود يـك ضـايعه            باتوجـه بـه يافتـه     . هستند

كــه بيمــار دچــار  ييمتاســتاتيك مــشكوك شــديم و از آنجــا
 ،اولـين اقـدام جراحـي       تصميم گـرفتيم تـا     ،پاراپلژي شده بود  

Cord decompression و Stabilizationمهــره درگيــر باشــد . 
به كمك جراح   لترال  بيمار تحت بيهوشي عمومي و در وضعيت        

ــق ــا انجــام . جراحــي شــد  خلــف صــفاقيعمــومي و از طري ب

 ـ نمونه لازم  ،L3 كورپكتومي مهره  . دسـت آمـد  ه براي بيوپسي ب
 و دو پــيچ cageبــراي بــه دســت آوردن ثبــات كــافي از يــك 

 بين آنها استفاده Rodهاي بالا و پايين و يك كولار در مهره پدي
  .)4شكل (شد 

  

 
و دو پـيچ     cageبـا اسـتفاده از يـك        كـه    L3مهره  تصوير   -4شكل  

  .پديكولار ثابت شد
  

در روزهاي بعد بيمار به تدريج بهتر شد و ظرف سه هفته قادر             
اما گزارش پـاتولوژي توجيـه كننـده وضـعيت     . به راه رفتن بود  
ــود  ــار نب ــالي     . بيم ــشخيص احتم ــست ت ــه پاتولوژي ــا اينك ب

 طي مـذاكره تلفنـي مطـرح        ،استئوبلاستوما را مطرح كرده بود    
كرد كه شواهد كافي در نمونه ارسالي جهت مطرح كردن يـك            

هـاي تهيـه    از اين رو بلـوك    . بيماري شناخته شده وجود ندارد    
  هـاي راديـوگرافي بيمـار مجـددا       شده از ستون فقرات و كليشه     

توسط سه پاتولوژيست ديگر همـراه بـا يـك راديولوژيـست در             
زمان تحت بررسي تحليلي و تركيبـي        دانشگاه تهران بطور هم   

 .  قرار گرفتند

 و رنـگ  H&E آميزيرنگهاي بافت   نمونه ،در بررسي پاتولوژي  
 قرار گرفتند و در نهايت ليز استخوان         ديگري هاي خاص آميزي

گزيني مغز استخوان با بافت همبند      كورتيكال و ترابكولار و جاي    
چنـين در   هم. نرم شامل عروق آنژيوماتوز تكثير يافته ديده شد       

هـاي دوكـي    هاي بافت همبند تزايد يافته، سـلول      بعضي كانون 
هاي ژانت  هاي بافت همبند سلول   در ساير كانون  . بالغ ديده شد  

هـاي  اي از نـوع استئوكلاسـت، در جمعيـت سـلول          چند هسته 
 بودنــد، وارد شــده بودنــد plump كــه داراي شــكل اســترومال

 Gorhamبدين ترتيب در مجموع تشخيص بيماري       ). 5شكل  (
با محرز شدن تشخيص در ستون فقرات و اينكـه           .گذاشته شد 
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در مقالات و منابع ديگر ايـن بيمـاري در دو نقطـه دور از هـم             
گزارش نشده بود، توجه بيشتري به ضـايعه پروگزيمـال فمـور            

بنابراين بيوپسي از ناحيه مذكور انجـام شـد و بـا            . دمعطوف ش 
همان روش مشابه در دانشگاه تهران مورد بررسي قـرار گرفـت            

  . كه تشخيص ضايعه اخير نيز همان بود

  

 
بافت همبنـد نـرم     . بيوپسيهاي  ميكروسكوپي نمونه نماي   -5شكل  

     وهــاي دوكــي بــالغشــامل عــروق آنژيومــاتوز تكثيــر يافتــه، ســلول
  .شودمشاهده مياي از نوع استئوكلاست هاي ژانت چند هستهلولس
 

شناسـي كـه وجـود بيمـاري        با توجه به نتايج مطالعـات بافـت       
Gorham            و در عين حال تغييرات بدخيمي در نسج را گـزارش 

 بيمارستان طالقاني ارجـاع     سرطاننموده بودند، بيمار به بخش      
تير (در حال حاضر    . داده شد تا تحت شيمي درماني قرار بگيرد       

درماني قرار دارد و پس     بيمار همچنان تحت شيمي   ) 1389ماه  
 ماه از شروع درمان به زندگي عادي خـود ادامـه            27از گذشت   

   . دهدمي
  

  بحث
در بيمار معرفي شده ضايعه در دو ناحيه ستون فقرات و ناحيه            

 مـورد بيمـاري     175تا كنون از    . تروكانتر راست ايجاد شده بود    

در سـتون   مـوارد    درصـد    16 ، كه گزارش شده اسـت     يمگورها
چنين در موارد گزارش شده اگرچه  هم. )1،2( فقرات بوده است  

 امـا تـاكنون     ،درگيري دو استخوان مجزا وجـود داشـته اسـت         
موردي از درگير شدن دو استخوان مجزا و با فاصله از يكـديگر             

به .  مانند آنچه كه در بيمار ما ديده شد، گزارش نگرديده است          
 گـزارش  Groham دو مـورد توسـط       1954عنوان مثال درسال    

اي بود كه بيماري گورهام  ساله44 كه يكي از آنها مرد     )7( شد
 .هم اسكاپولا و هم كلاويكول را درگير كرده بود

 و  )4(  مقاله مفصلي نوشـتند    Stout و   Gorham ،1955درسال  
ژيومـاتوز  آنيـك    بـا    عنوان كردند كه اين بيماري معمولا همراه      

در مطالعات پاتولوژي بر    . عروق خوني و گاه عروق لنفاوي است      
  . ها ديده شدهاي مربوط به بيمار ما نيز همين يافتهروي نمونه

ژيك اين بيمـاري ناشـناخته مانـده        وتا به امروز علت پاتوفيزيول    
دراين بيماري بافت عادي استخواني بوسـيله يـك بافـت           . است

 ايــن حالــت ).8( شــودگزين مــيعروقــي درحــال انتــشار جــاي
عامل محركـه   . غيرنئوپلازيك مشابه همانژيوم يا لنفانژيوم است     

  .)9( اين تغييرات مشخص نيست
در اين بيماري عروق پهن و بزرگ سرعت جريان خـون ناحيـه     

نمايد  را اسيدي مي   PHكنند وهيپوكسي ايجاد شده،     را كم مي  
. شوند آن زياد مي   و در نتيجه اسيد فسفاتاز و عوامل نزديك به        

ست كه آيـا عوامـل فـوق محـرك پروسـه بيمـاري               ا سوال اين 
  ؟)10( هستند

Stout   وGorham            معتقدند يـك ضـربه، باعـث شـروع پروسـه 
گردد و فعاليت استئوكلاستي درايـن بيمـاري        همانژيوماتوز مي 

 و همكـارانش معتقدنـد كـه افـزايش          Devlin. )4( نقشي ندارد 
    و فعاليـت   )9 ( ايـن بيمـاري اسـت      فعاليت استئوكلاستي پايـه   

T-cell      توانـد در پـاتوژنز ايـن       هاي تيروئيد يا كلـسيتونين مـي
  ).11 (بيماري نقش داشته باشد

نمايد و در هر    بيماري هر دو جنس را به يك نسبت گرفتار مي         
تـر   سـالگي شـايع  40 ولي قبل از ،سني ممكن است ديده شود  

تلاء ساير افراد فاميـل     وجود بيماري در يك فرد شانس اب      . است
 هاي گرفتاري بيماري شانه   ترين محل كند و شايع  را بيشتر نمي  

، )15 (، اسـكاپولا  )14 ( ولـي بـازو    ،باشـد مـي  )13 (و لگن  )12(
نيـز ممكـن     )18 (، جناغ و فمور   )17 (ها، دنده  )16 (كلاويكول

هاي بـدن مثـل     اين بيماري درساير قسمت   . است گرفتار شوند  
، سـتون   )21 (، فـك فوقـاني    )20 ( تحتـاني  فك ،)19 (جمجمه
 نيز ممكن است ديـده      )35 (پا  و )34 (، دست )22-33 (فقرات
تواند ها، اسكاپولا و ستون فقرات پشتي مي      گرفتاري دنده . شود

دراين گونه موارد لنفانژكتـازي باعـث       . باعث شيلوتوراكس شود  
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 ابتلاء فضاي پلور يا مجاري لنفاوي اطراف شده و معمولا بدون          
  .  اين بيماران از دست مي روند،انجام جراحي

علائم باليني شامل درد تدريجي و رو به افزايش است  تا زماني 
كه پيشرفت بيماري علاوه بر تغييرات بـافتي بتوانـد تغييـرات            

آنگــاه علائــم مربــوط بــه آن منطقــه . آناتوميــك ايجــاد نمايــد
علـت  ه  گاه ضربه باعث بروز شكستگي ب     . كندآناتوميك بروز مي  

شود كه تظاهر باليني    عدم وجود مقاومت كافي دراستخوان مي     
در بيمـار مـا شكـستگي       . به شكل شكستگي پاتولوژيك را دارد     

 و علائم روي فشار نخاع وجه غالب بيماري    L3پاتولوژيك مهره   
درد ناحيه هيـپ كـه از قبـل وجـود داشـت             . دادرا تشكيل مي  

طور ه اثير علائم پاراپلژي قرار گرفته بود و ضايعه هيپ بتحت ت 
مـواردي از تظـاهر   . هـاي روتـين كـشف شـد     اتفاقي در بررسي  

نيـز  شوك سـپتيك    باليني بيماري به شكل عفونت استخوان و        
  .)36 (گزارش شده است

بهتـرين  . شايد بهتـرين گزينـه تشخيـصي راديـوگرافي  باشـد           
 ارائـه گرديـده     Resnick توصيف از علائم راديولوژيك توسـط       

در مراحل اوليه بيماري نقاط راديولوسنت درناحيه       . )37 (است
 ـ مي ديدهكورتيكال   ساب مدولا يا  تـدريج بـا پيـشرفت      ه  شود، ب

هـايي از   آيد قـسمت  به نظر مي   علائم اين نقاط بهم وصل شده و      
استخوان و نسج نرم اطراف دچـار آتروفـي         . استخوان وجود ندارد  

مال درگيـر شـدن اسـتخوان مجـاور وجـود دارد و             احت. شوندمي
 .شودوجود مفصل بين دو استخوان مانع از گسترش بيماري نمي         

باشـد،   ممكن است زمـاني كـه كتـف مبـتلا مـي         ،به عنوان مثال  
هاي اين بيماري ايـن اسـت       از ويژگي . هومروس  نيز درگير شود    

هـا پيـشرفت نمايـد و       كه ممكـن اسـت فراينـد بيمـاري مـدت          

گاهي بعد از پرتودرمـاني چنـين       . )3 (د هم متوقف شود   خودبخو
 ،در بيمار ما در ناحيه سـتون فقـرات        ). 34 (شودحالتي ديده مي  

كرده بود و تصوير راديولوژيك، مشابه آنچه كـه         كلاپس L3مهره  
ــصوير     ــك راســت ت ــه تروكانتري ــي در ناحي ــود ول ــر شــد نب ذك

سـتخوان از   راديوگرافيك منطبق با يافته فوق بود و قـسمتي از ا          
 ـ    بين رفته بود، اما استخوان     نظـر  ه هـاي مجـاور در راديـوگرافي ب

  .آمدندمبتلا نمي
اســكن ايزوتــوپ در مراحــل اوليــه ممكــن اســت افــزايش  در 

هاي گرفتار مشاهده شود و به تدريج و بـا          واسكولاريته درمحل 
رود، كـاهش جـذب     پيشرفت بيماري كه استخوان از بـين مـي        

  ).38 ( خواهد شدماده راديواكتيو ديده
 معمـولا ضـايعات هيپوسـيگنال و در         ،T1 در وضعيت    MRIدر  

  .شود ادم پراكنده و هتروژن ديده مي،T2وضعيت 
ممكن  Gorhamبيماري  شود كه   گيري مي از اين مطالعه نتيجه   

است با ضايعات متاستاتيك به خصوص متاسـتازهاي بـا منـشا      
تون فقـرات را نيـز      تواند س اين بيماري مي  . نامعلوم اشتباه شود  

درگير نموده و علائم نورولوژيك ايجاد كند كـه در ايـن مـوارد              
 و  decompressionدقت و حوصله در رسيدن بـه تـشخيص و           

stabilization     چنـين  هـم . باشـد  فقرات درگير، بسيار مفيد مي
يكديگر را نيز    و با فاصله از    تواند دو ناحيه مجزا   اين بيماري مي  

 مورد از اين بيماري 175جه به اينكه تاكنون با تو. درگير نمايد
بنـدي ايـن    رسد كه بايد به جمع     به نظر مي   ،گزارش شده است  

هـا بـراي ايجـاد شـناخت هـر چـه بيـشتر از بيمـاري         گـزارش 
    .پرداخت
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