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  گزارش يك مورد : لنفوم اوليه سيستم عصبي مركزي به دنبال سندرم بهجت
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  مقدمه
 Primary central    لنفوم اوليه سيـستم عـصبي مركـزي    

nervous system lymphoma(PCNSL)   بـه مـواردي از 
 أشـود كـه از سيـستم عـصبي مركـزي منـش             لنفوم گفته مي  

تحـت   در گذشـته      و گـردد   گرفته و به آن عضو محـدود مـي        
عنوان ميكروگليوم، ساركوم رتيكولوم سل يا ساركوم پـري         

ــده ــ. شــد  مــيواســكولار نامي ــوم اغلــب  أشمن ــوع لنف ــن ن  اي
تاكنون به اين سؤال كه چگونـه   و   هستند   Bلنفوسيتهاي نوع   

  ادجايوم ــت لنف كه فاقد غده يا عروق لنفـاوي اسدر عضوي
  

  
  
  
  
  
  
  

  
رسـد    اما به نظر مي   . استشود، پاسخ مناسبي داده نشده        مي

ــش ــه من ــستم عــصبي  أ ك آن از لنفوســيتهاي مــستقر در سي
در زمينه نقـص سيـستم ايمنـي         اين نوع لنفوم     .مركزي باشد 

، پيوند ختسابي نظير سندرم ويسكوت ـ آلدري مادرزادي يا اك
  . كليه و بخصوص ايدز گزارش شده است

تم ايمني سالم در    ابتلا به اين بيماري در افراد داراي سيس           
 و در افـراد بـا نقـص سيـستم ايمنـي در              دهه ششم و هفـتم    

  . گردد ميتر مشاهده  سنين پايين
  

  چكيده 
  دنبال سندرم بهجت ايجـاد شـده       شود يك مورد لنفوم اوليه سيستم عصبي مركزي است كه به                بيماري كه معرفي مي   

هـاي دهـاني و تناسـلي، آكنـه      صورت آفـت   ساله بود كه سابقه بروز ضايعات جلدي ـ مخاطي را به 24بيمار مردي . بود
بيمار بـراي پيگيـري و تـشخيص    . كرد  ذكر مي1378زخمهاي كف پا و يووئيت قدامي را از ارديبهشت ماه سال  . صورت

انجـام  بـراي وي    و آزمايـشهاي ضـروري      خصصي سندرم بهجت مراجعه كـرده       اي فوق ت  بيماري به يكي از درمانگاهه    
 كـه بـا توجـه بـه         شد رفتار، پرخاشگري و بيقراري       عصبي شامل تغيير   علائمدر حين بررسي، بيمار دچار      .  بود گرديده
 از  ليت سيستم عصبي مركـزي ناشـي      هاي آزمايشگاهي و تصويربرداري مغز، با تشخيص سندرم بهجت و واسكو            يافته
فيلين در مراحل مختلف قرار گرفت كه بهبـود نـسبي    سين، پردنيزولون، كلرامبوسيل و پنتوكسي  تحت درمان با كلشي    آن

 كـه بـه دنبـال مـشاهده         گرديـد فراغهاي مكـرر     بيمار دچار سردرد، عدم تعادل و است       1380در آذرماه سال    . حاصل شد 
صورت اورژانس تحت عمل جراحي كرانيوتومي قرار گرفـت           بهاسكن، بيمار     تي  افزايش شديد فشار داخل جمجمه در سي      

 ضايعه، لنفوم غير هوچكيني از نوع سلولهاي        در بررسي پاتولوژيك  . هده و برداشته شد   كه توموري در حفره خلفي مشا     
 انجام شد كه با توجه بـه عـدم درگيـري            بيماري اقدامات تشخيصي  مرحله   تعيين    به منظور  .بزرگ منتشر گزارش گرديد   

ساير ارگانها، به عنوان لنفوم اوليه سيستم عصبي مركزي تحت پرتودرماني و شيمي درماني قرار گرفت و پس از كسب          
ايـن مـورد دومـين      . كند و تحت نظر قرار دارد       پاسخ مناسب، در حال حاضر به صورت سرپايي به درمانگاه مراجعه مي           

.  گزارش شده است2001 سندرم بهجت است كه تا پايان سال بيمار مبتلا به لنفوم اوليه سيستم عصبي مركزي همراه با      
رسد پيدايش لنفوم در سندرم بهجت در ارتباط بـا مـصرف داروهـاي سـركوب كننـده  سيـستم ايمنـي نظيـر            به نظر مي  

سين و داروهاي مشابه يا خود بيماري باشد و ضروري است بيماران مبـتلا بـه سـندرم بهجـت از نظـر ابـتلا بـه                           كلشي
  .ها تحت مراقبت خاص قرار گيرند بدخيمي

          
   سندرم بهجت – 3 لنفوم غير هوچكيني   – 2 لنفوم اوليه سيستم عصبي مركزي   – 1:  ها كليدواژه

 

I(،تي ـ درماني ايران، تهرانت بهداش خيابان شهيد رجايي، دانشگاه علوم پزشكي و خدمامتخصص راديوتراپي، بيمارستان شهداي هفتم تير.  
II (ت بهداشتي ـ درماني  خيابان شهيد رجايي، دانشگاه علوم پزشكي و خدمابيمارستان شهداي هفتم تير،نكولوژي، استاديار گروه داخلي، فوق تخصص هماتولوژي و ا

  ) مؤلف مسؤول* (ايران، تهران
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درگيري مغـز اسـت و     ترين محل   چون لوب فرونتال شايع       
ضايعات معمولاً متعدد هستند، اختلالات شخـصيتي وتغييـر         

  .  بارز بيماري هستندعلائمسطح هوشياري از 
 ناشي از افزايش فشار داخل جمجمه نيـز         علائمسردرد و       

ر كننـد امـا ميـزان تـشنج كمتـر از سـاي              بطور شايع بروز مي   
 تومــوري بــا رشــد PCNSL. انــواع تومورهــاي مغــز اســت

 هكي آن حداكثر چند هفته تا چند ما        كليني علائمسريع است و    
  . كند قبل از تشخيص بروز مي

 در بيشتر موارد بـه كمـك روشـهاي          PCNSLتشخيص      
ــان ــصويربرداري امك ــذير اســت  ت ــن MRI. پ ــولاً در اي  معم
ي ـــ ـو در صورت  كنـد     ي كمك مي  ـــبيماري به تشخيص قطع   

د از  ــ ـكه ضايعه با توكـسوپلاسموز غيـر قابـل افتـراق باش           
ــا Proton emission tomography (PET)روش   يـ

(SPECT) Single photon emission computerized 
tomography  شود و بـه ايـن ترتيـب در اغلـب              استفاده مي

  . )1(گيري بافتي نيست موارد نيازي به نمونه
ــ     ــا علــت  ســندرم بهجــت ن ــستميك ب وعي واســكوليت سي

ناشناخته است كه شريانها و وريدها را با هر انـدازه درگيـر             
مهمترين مشخصه اين بيماري تمايل به عود اسـت و          . كند  مي

. باشـد  مـي علامـت آن ضـايعات جلـدي ـ مخـاطي      بارزترين 
هــاي دهــاني، زخمهــاي  آفــت: تظــاهرات بيمــاري عبارتنــد از

.  اريتم ندوزوم و واسـكوليت تناسلي، ضايعات پوستي شامل   
ي قلبـي،   واكنش پـاترژي، يووئيـت مـزمن، آرتريـت، گرفتـار          

ضايعات شرياني،  وفلبيت،  بضايعات وريدي بخصوص تروم   
ضــايعات ريــوي، گرفتــاري سيــستم گوارشــي و گرفتــاري  

م عـصبي   سيستم عصبي شـايعترين محـل گرفتـاري سيـست         
هـا،   ضـايعاتي در نخـاع، نيمكـره      اما  مركزي ساقه مغز است     
   .شود مخچه و مننژ هم ديده مي

گـردد    مشكلات رواني نيز در سندرم بهجت مـشاهده مـي             
  . اما شيوع قابل توجهي ندارد

ــزي، انفي      ــايعه مغـ ــين ضـ ــيتها و  اولـ ــيون لنفوسـ لتراسـ
روق ــــــ در اطــراف عزروـــــس فيبــــــ و سپهيــستوسيتها

ــه دژنرسان  ــه منجــر ب ـــاســت ك ــصبـــ ــاي ع ي ـــس فيبره
  . دشو مي

جهت تـشخيص سـندرم بهجـت وجـود زخمهـاي دهـاني                 
 بار در طي سال به عنوان علامت مـاژور          3كننده حداقل     عود

ننـده،  ك   زخمهاي تناسلي عـود    علائم علامت مينور از بين      2و  
 واكنش پاترژي ضـروري     ضايعات چشمي، ضايعات پوستي   

به منظور اثبات نـادربودن مـورد حاضـر، بررسـي           . )2(است
انجام شد كـه    ) PUBMED(جي از طريق اينترنت     متون خار 

 مـورد   PCNSL )3(، 5 مـورد    1 ميلادي،   2001تا پايان سال    
 همـراه    مورد بيماري هوچكين   1 و   )4-8(ها  لنفوم ساير ارگان  

  .)9(با سندرم بهجت گزارش شده بود
  

  معرفي بيمار
اوايـل سـال    ( سال قبل    3اي بود كه از        ساله 24    بيمار مرد   

 بينـي و دسـتگاه      ،هـاي دهـاني      مكرر دچار آفت   بطور) 1378
  . تناسلي بوده است

اي صورت و زخمهاي كف       در طي اين مدت ضايعات آكنه         
علاوه بـر ضـايعات پوسـتي ـ مخـاطي،      . كرد پا نيز بروز مي

گرفتاري مفاصل بزرگ به صـورت آرتريـت وجـود داشـته            
است و بتدريج گرفتاري چشمي به شكل يووئيـت قـدامي بـه      

  .  فوق اضافه شده بودئمعلا
بيمار براي تشخيص قطعـي بـه درمانگـاه بهجـت يكـي از             

جعـه كـرده بـود كـه آزمايـشهاي          امراكز فوق تخصـصي مر    
  . تكميلي از وي به عمل آمده بود

ي بيمار دچار اختلالات عصبي ـ روانـي   ـــدر حين بررس    
ي، ــــــقـــراري، كـــم خواب بـــه صـــورت پرخاشـــگري، بـــي

 علائـم و   ش بزاق ـــافزاي،  رزشــ ل مات،گيري، تكرار كل    گوشه
ــدال ش ـــپيراميـ ــودــــ ـــنتاي. ده بـ ــشگاهــ ي و ــــج آزمايـ
ي ـــمنف ANCA, Anti DNA, ANA  مانندتصويربرداري

 HLA-B27. دــ ـي گزارش شدنـــ طبيعC3, C4, CH50و 
 منفـي، آزمـايش مـايع    HLA-B5; B8; B51مثبت ضعيف، 

 و تـست پـاترژي      نخاع طبيعي، سطح پرولاكتين سرم طبيعي     
  . مثبت بودند

بـا كـاهش دانـسيته در    اسـكن مغـز ضـايعاتي       تـي   سيدر      
 كپسول داخلي، بخش عمقي لوب فرونتال راسـت و مخچـه و   

ضــايعه بــدون تزريــق اتــساع بطنهــا بــا و بــدون   MRIدر
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سونوگرافي داپلر شكم و لگن ضـايعه       . مشاهده شد گير    فضا
ــوق   ــه فـ ــريانهاي ناحيـ ــي را در شـ ــداد خاصـ ــشان نـ .  نـ

الكتروميوگرافي اندام تحتاني ضايعه نورون حركتي فوقـاني        
را مــشخص كــرد و در بيوپــسي پوســت ارتــشاح ســلولهاي 
التهابي مزمن در درم و بطور عمده در اطراف عروق وجـود            

  . داشت
پس از اقدامات فوق، بيمـار بـا تـشخيص سـندرم بهجـت                  

بوسـيل و   پردنيزولـون، كلرام  . تحت درمـان بـا كلـشي سـين        
در .  شد حاصل نسبي   يين قرار گرفت كه بهبود    پنتوكسي فيل 
 سـال پـس از شـروع بيمـاري          5/2 يعنـي    1380آذرماه سال   

عدم تعادل  . اوليه، بيمار به علت سردرد شديد، استفراغ مكرر       
و كاهش سطح هوشـياري بـه بخـش فوريتهـاي بيمارسـتان            

  . و بستري گرديدكرده مراجعه ) ص(حضرت رسول اكرم
وجود  افزايش فشار داخل جمجمه      علائمدر معاينه باليني        

اي در حفره خلفـي ديـده         اسكن مغز، توده    تي  و در سي  داشت  
كرانيوتـومي  بيمـار تحـت      بـاليني،    علائـم شد كه با توجه بـه       

نيمكره چپ مخچه مـشاهده و       و تومور قرار گرفت   اورژانس  
  . برداشته شد

ــك       ــي پاتولوژي ــدخ  در بررس ــوم ب ــوده، لنف ــوع ت يم از ن
لذا بيمار به   . گزارش گرديد ) DLCL(سلولهاي بزرگ منتشر    

منظور دريافت پرتودرماني به بيمارستان شهداي هفـتم تيـر          
  . منتقل گرديد

 راد و سـپس     4000پرتودرماني تمام مغز ابتدا بـا مقـدار             
در حــين .  راد بــه عنــوان درمــان تكميلــي تجــويز شــد5500

هـاي    ندرم بهجـت شـامل آفـت       س علائمدريافت پرتودرماني،   
ــورت و يووئي   ــدتــشديد ت ـــــدهــاني، آكنــه ص در . گردي
ي ـــ ـ منف،HIV Abتـست  . بررسـيهاي آزمايـشگاهي جديـد   

 افـزايش فـشار     علائمپس از پايان پرتودرماني،     . گزارش شد 
داخل جمجمه از بين رفـت امـا اخـتلال رفتـاري بيمـار بـاقي             

اسـكن شـكم      يت  ساير بررسيهاي انجام شده شامل سي     . ماند
ــتخوان     ــايش مغزاس ــونوگرافي و آزم ــسه صــدري، س و قف

 در حـال  .نـشان ندادنـد  را شواهدي به نفع لنفوم سيـستميك   
 تحت پيگيـري قـرار دارد       PCNSLحاضر بيمار با تشخيص     

  .كند مي و به صورت سرپايي به درمانگاه مراجعه 

  بحث
 را همـراه بـا      PCNSL    ما در اين مقالـه مـورد نـادري از           

  . ايم رم بهجت گزارش كردهسند
هاي خارجي تـا    نه كه قبلاً ذكر شد در بررسي متن       گو  همان    

 همـراه بـا     PCNSL مـورد    1 ميلادي، تنها    2001پايان سال   
 و گرفتـــاري )3( در ژاپـــن1992ســـندرم بهجـــت در ســـال 

 )4-8( مقاله 5لنفوماتوز ساير ارگانها همراه با اين سندرم در         
فـوم روده كوچـك، لنفـوم       گزارش شـده اسـت كـه شـامل لن         

آنژيوسنتريك، لنفوم معده، لنفوم بينـي و لنفـوم سيـستميك            
مورد بيماري هوچكين نيز همراه بـا سـندرم         يك  . بوده است 

  . )9(بهجت گزارش گرديده است
بيمـاري كـلاژن شـناخته      نوع  سندرم بهجت به عنوان يك          

بيماران مبتلا بـه سـاير بيماريهـاي كـلاژن نظيـر          . شده است 
ــ ــد  يپل ــت روماتوئي ــت و آرتري ــشتر و  ميوزي ــديتي بي موربي

 در حـالي كـه      )2(همراهي بيشتري با بيماريهاي بدخيم دارنـد      
 توضـيح  بندرت بـا بـدخيمي همـراه اسـت كـه            سندرم بهجت   

  . پذير نيست علت اين اختلاف به راحتي امكان
هـا    پرسيو نظير كورتيكواستروئيد  امصرف مواد ايمونوس      

يماريهـاي كـلاژن ممكـن اسـت منجـر بـه            به منظور درمان ب   
  . بدخيمي گردد

    Harada          و همكاران وي معتقد هستند كه تجويز طـولاني 
مدت كلشي سـين در سـندرم بهجـت ممكـن اسـت بـه علـت                 
خاصيت سركوب كننده سيـستم ايمنـي باعـث ايجـاد لنفـوم             

 بيمار ما نيـز قبـل از بـروز لنفـوم تحـت درمـان بـا            .)3(گردد
   .يزولون قرار داشته استين و پردنكلشي س

م در مطالعات خـارجي كـه روي بيمـاران مبـتلا بـه لنفـو                  
تهاي همراه با سندرم بهجت انجام شده است نـسبت لنفوسـي          

T4   به T8          دهنـده     كاهش داشته است كه ممكـن اسـت نـشان
اه  م 6ها در مدت زمان     اغلب بدخيمي . مني خفيف باشد  نقص اي 
ايجــاد پرســيو اونوسمتــر پــس از درمــان بــا مــواد ايم يــا ك
  . )10-12(اند شده

علاوه بر داروهـاي فـوق از كلرامبوسـيل كـه از             بيمار ما     
 اسـت نيـز اسـتفاده    alkylating مواد شـيمي درمـاني    دسته

ديـررس و مهـم ايـن دسـته از          كرده بود كه يكي از عوارض       
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 ردمكـان وجـود دا    اين ا و   )1(نويه است هاي ثا داروها، بدخيمي 
. بيمــار ناشــي از داروي فــوق باشــد  در ايــن PCNSLكــه 

PCNSL         بيمـاران    در سالهاي اخير به دنبال افـزايش تعـداد 
ط اين نوع لنفوم را با      مبتلا به ايدز بيشتر شده است كه ارتبا       

  . دهد نقص سيستم ايمني نشان مي
سابقه مصرف مواد مخدر تزريقي     در بيمار معرفي شده،         

شـهاي  گزار. د نيز منفـي بـو  HIV Abوجود نداشت و تست 
بهجـت و لنفـوم، بطـور       خارجي در مـورد همراهـي سـندرم         

يف كننده سيستم ايمني تأكيد     عمده بر ارتباط داروهاي تضع    
 وجـود لنفوسـيتهاي آتيپيـك در        هامـا در يـك مقال ـ     اند    نموده
عات دهــاني ســندرم بهجــت، مــشابه آنچــه در ســندرم ضــاي

Sezary و Mycosis Fungoides شـود، گـزارش     ديده مـي
ايــن احتمــال وجــود دارد كــه لنفوســيتهاي . )13(ه اســتشــد

 نقشي در پاتوژنز سندرم بهجت داشته باشـند يـا در          مذكور  
 و در شـرايط خاصـي بـه سـمت           طي بيمـاري ايجـاد گردنـد      

  . دبدخيمي تمايل پيدا كنن
در بيمـار   بررسيهاي مفصلي جهـت مرحلـه بنـدي لنفـوم               

د بيمـاري    وجو انجام شد كه تنها در سيستم عصبي مركزي       
انتخـابي كـه پرتودرمـاني       به همين دليل درمان      را نشان داد  

تحـت شـيمي    شد و سپس بيمـار      بود به صورت كامل انجام      
 گـرم بـه   5(اد ـي ـدار زـدرماني با متوتركسات وريدي بـا مق ـ     

 قرار گرفت كه اولين تزريـق آن پـس از           )ازاي هر متر مكعب   
  .  صورت گرفتپرتودرماني

 در حـين    عرفي بيمـار ذكـر شـد      بخش م گونه كه در      همان    
كه بروز كردند  پوستي ـ چشمي به شدت  علائمپرتودرماني 

  . بيمار گرديدمنجر به تجويز مجدد داروهاي قبلي 
درم ــــ سنعلائــمداري ي نيــز پايــــــــدر مطالعــات خارج    

ارتبـاطي   از درمان لنفوم گزارش شده اسـت امـا           بهجت پس 
ت بيـان نـشده     ـــ ـم بهج  سـندر  بين درمان لنفـوم و بهبـودي      

  . است
ــا ســندرم بهجــت  لنفــوم همــراهآگهــي در مــورد پــيش      ب

رسـد    ، چنين به نظر مـي     براساس نتايج مطالعات منتشر شده    
، بـه   PCNSL  مورد 1ه، از جمله    كه تمام بيماران معرفي شد    

  .اند بي دادهپرتودرماني يا شيمي درماني پاسخ بسيار خو

  گيري نتيجه
 همـراه بـا     PCNSLله دومين مورد نـادر          نويسندگان مقا 

ي اسـت كـه بـه       اند و ضـرور     سندرم بهجت را گزارش كرده    
ر ابـتلا بـه بيماريهـاي       بيماران مبتلا به سندرم بهجـت از نظ ـ       

  .بدخيم توجه بيشتري شود
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PRIMARY CENTERAL NERVOUS SYSTEM LYMPHOMA FOLLOWING BEHCET’S 

SYNDROME(CASE REPORT) 
 
 

                                                                                           I                                               II 
M.Sanei, MD               *M.Vakili, MD 

 
 
 
 
 
 
 

ABSTRACT 
    We reported a case of primary centeral nervous system lymphoma(PCNSL) following Behcet’s 

syndrome. A 24-years-old man with a past history of muco-cutaneous lesions including oral and genital 
aphthosis, facial acen, feet ulcer, and anterior uveitis since May 1999 visited the Behcet’s clinic and full 

work-up was performed. During this time. Patient showed abnormal behavior, aggressiveness and 
agitation. Brain CT scanning and laboratory data were compatible with Behcet’s syndrome and ite CNS 

vasculitis. Treatment started and continued in several stages with colchicine, prednisolone, chlorambucil 
and pentoxyphiline with resultant partial response. On December 2001, patient came in emergency ward 

with symptoms and signs of increased intracranial pressure. Brain CT scanning was done and an 
emergency craniotomy was performed that revealed a posterior-fossa tumor. Tumor resection done and 

pathological examination showed non-Hodgkin’s lymphoma (NHL), diffuse large cell type. Staging 
procedures was performed and showed no sign of other organ involvement. So, with impression of 
PCNSL, patient received radiation therapy and chemotherapy with good response. He is now under 

supervision of out-patient clinic. This is the second case of PCNSL associated with Behcet’s syndrome 
reported on the basis of literature review at the end of 2001. It seems that occurrence of NHL in Behcet’s 
syndrome is related to immunosuppressive state induced by therapeutic agents such as colchicine, etc. or 

the disease as a premalignant state. Therefore, Behcet’s patients should be under special supervision in 
point of view of developing malignancies. 
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