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مقدمه 
ـــی از      اولیــن بــار در ســال Hart ،1973 و Earle گروه
ـــــد  نئـــوپلاســـمهای بدخیـــم را کـــه از ســـلولهای چن
ـــد،  ظرفیتـی(Pluripotent) سـتیغ عصبـی منشـا گرفتـه بودن
تومور نورواکتودرمال اولیه(PNET) نامیدند.(1) این تومورهـا 
ممکن است که در نواحــی مختلـف سیسـتم عصبـــی (مغــز، 

ساقــه مغـز، مخچـه، نخـاع، کودااکینـا یا دماسـب و اعصـاب  
 

 
محیطـی)، غـدد آدرنـال و گانگلیونهـــای ســمپاتیکی ایجــاد 

شوند.(2)  
    محل شایع این تومورها در سیستم عصبی مرکزی مخچــه 
بوده و در این محل به آنها مدولوبلاستوم گفته میشود.(1-4) 
ـــه  بــا وجــود شــیوع بــالای مدولوبلاســتوم، PNET اولی

اینترااسپاینال بسیـار نادر اسـت بـه طـوری که تا سال 2004  
 

چکیده  
    تومورهای نورواکتودرمال اولیه(Primitive) از جمله تومورهــای شـایع داخـل جمجمـه در کودکـان
هستند که اغلب از طریق مــایع مغـزی ـ نخـاعی بـه کرانیواسـپاینال گسـترش پیـدا میکننـد و بـه نـدرت
ـــوارد نــادری از تومــور اولیــه متاسـتازهای خـارج از سیسـتم عصبـی مشـاهده میشـود. تـاکنون م
اینترااسپاینال گزارش شده است که اغلب آنها نیز داخل دورا و در ناحیه دم اســب(کــودا) بودهانـد. در
ایـن گـزارش علائـم بـالینی، رادیولـــوژی، یافتــههای حیــن عمــل وآسیبشناســی 1 مـــورد تومــور
نورواکتودرمال اولیه که از ریشــه عصـب سینـهای منشا گرفته و در MRI شبیــه تومور غلاف عصبی

(Nerve sheath tumor) بود معرفی میشود.   
          

کلیدواژهها:    1 – تومور نورواکتودرمال     2 – تومور اینترااسپاینال    3 – ریشه عصبی  

I) استادیار جراحی مغز و اعصاب، بیمارستان فیروزگر، میدان ولیعصر، خیابان بهآفرین، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران(*مولف مسئول) 
II) استادیار جراحی مغز و اعصاب، بیمارستان حضرت رسول اکرم(ص)، خیابان ستارخان، نیایش، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران. 

III) دستیار جراحی مغز و اعصاب، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران. 
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میلادی تنها 25 مورد از این بیماری در مجلات انگلیسی زبان 
ــار مبتـلا  گزارش شــده اسـت.(7-3) در ایــن گزارش یــک بیم
ــــهای معرفـــی  بـه PNET اولیـه اینترااسـپاینال ناحیـه سین
میشود که تظاهرات رادیوگرافــی و بـالینی آن شـبیه تومـور 
ــی بـود کـه از ایـن نظـر منحصـر بـه فـرد  غلاف ریشه عصب

میباشد.   
 

معرفی بیمار 
    بیمار مرد 31 سالهای اســت کـه از 6 مـاه قبـل از مراجعـه 
دچار دیساستزی در مسیر درماتوم T9 چپ شده بود و از 3 
هفته قبل از مراجعه ضعف پیشرونده در هر دو اندام تحتانی 
ــن بـوده اسـت. در  داشت که همراه با اختلال تعادل و راه رفت
معاینـه، سـطح حسـی و اختـلال اسـفنکتری وجـود نداشـــت. 
پاراپارزی اسپاستیک در حد 3/5 داشت و تستهای کلونوس 

و بابنسکی مثبت بود.  
    در MRI سـینه(تصویـر شـماره 1- الـف و ب) تـودهای دمبــل 
ــابل مشـاهده بـود کـه در مسـیر ریشـه  شکل در حدود T9 ق
ــه مـیزان کمـی نـیز بـه  عصبی از فورامن خارج شده بود و ب
سوی جسم مهره کشیدگی داشت. پس از تزریــق گـادولینیوم 

جذب غیر هموژن در ایـن تـوده دیده شد و بیمار با تشخیص  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

تومور غلاف ریشه عصبی تحت عمل جراحی قرار گرفت. پس 
 ،T9 و فاستکتومـــــی 1 طـــرفـه T9 و T8 از لامینکتــــومی
تـوده تومورالـی در پوسترولاتـرال چـپ مشاهـده شـــد کــه 
ــــده  از طریــــق ریشــــه عصبـــی از فورامـــن خـارج شـ

بـــود.  
    خروج قسـمتی از تومـور از دورای روی ریشـه در داخــل 
ــزء جـدا از هـم و متصـل بـه هـم قـابل  کانال به صورت 3 ج

مشاهده بود.  
    یکی از این اجزا با تخریب قسمتی از جســم مـهره وارد آن 
ــماره 1-   شده بود که در MRI نیز قابل تشخیص بود(تصویر ش

الف).  
ــور، پـروگزیمـال ریشـه      بعد از برداشتــن اثر فشاری توم
قطع گردید و باقیمانده آن همراه با تومور داخل آن برداشته 

شد.  
ــگ آن متمـایل      قوام تومور نرم و قابل ساکشن کردن و رن
به قهوهای بود و خونریزی زیادی نداشت. پس از اطمینان از 
تخلیه کامل تومور دورا باز شد که جــزء اینـترادورال تومـور 

وجود نداشت.  
    با توجه به یافتههای ذکر شده به نظر رسید که بیمار دچار 

تومور بدخیم غلاف عصبی باشد.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

تصویر شماره 1- الف و ب: MRI با و بدون تزریق ستون فقرات سینهای 
ب الف 
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    در نمای میکروسکوپی(تصویر شماره 2- الف و ب) تومــور از 
سـلولهای آتیپیـک بـا هسـته کـوچـک و سـیتوپلاسـم کــم و 
ــایی در  نامشخص تشکیل شده بود که در صفحهها و لوبوله
ــکولر کنـار هـم قـرار  درون شبکهای از سپتومهای فیبروواس
ــاطق، طـرح پسـودوپـاپیـلاری  گرفته بودند و در بعضی از من

ایجاد شده بود.  
ـــیزین و      در رنگآمــیزی ایمونوهیستوشــیمی، ســیناپتوف
CD99 مثبت و LCA منفی بود. با توجــه بـه یافتـههای ذکـر 
ـــــه  شـــده بیمـــار بـــا تشـــخیص نورواکتودرمـــال اولی
اینترااسپاینال(Primary intra spinal PNET) تومور جــهت 

انجام شدن رادیوتراپی و شیمی درمانی معرفی گردید.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

بحث 
    تومور نورواکتودرمــال اولیـه اینترااسـپاینال بسـیار نـادر 
میباشد. طبق بررسی Christiane M و همکاران(8) تــا سـال 
ــود  2001 میلادی 21 بیمار مبتلا به این تومور گزارش شده ب
که 13 مورد آن مربوط به مطالعه Deme و همکاران در سال 

1997 بوده است.(9)  
    در مرور مقالات تا سال 2004، 4 بیمار دیگر نیز به ترتیـب 
توسط Albrecht CF و همکـاران 2 بیمـار؛ Yavus AA و 
ــاران 1  همکـاران 1 بیمـار و توسـط Martinens JV و همک

ــا در هـر سـطحی از  بیمار گزارش شدهاند.(5، 6و 7) این توموره
ــده در  نخاع ممکن است دیده شوند اما اغلب موارد گزارش ش
ــن  ناحیـه کـودا بـوده اسـت. از آن جـا کـه منشـا احتمـالی ای
ــــتیک ســـلولهای  تومورهــا ترانسفورماســیون نئــوپلاس
نورواپیتلیال اولیه در نواحی ساب اپاندیمال اســت، توضیحـی 
بـرای تفـاوت در شـیوع آنهـا در محلهـای مختلـف وجــود 
ــه بسـیار جـالب در بیمـار مطالعـه حـاضر محـل  ندارد.(4) نکت
ــترش آن بـود بدیـن معنـا کـه تومـور در  تومور و شیوه گس
ــه شـکل دمبـل در طـول  ناحیه سینهای ستون فقرات(T9) و ب
مسـیر ریشـه عصبـی از فورامـن خـارج شـده بـود. شـــیوه 

قرارگیری تومور، سبب شباهت آن به تومورهای غلاف  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

عصبی گردیده بود بنابراین در تشخیص افتراقی تومورهــای 
غـلاف عصبـی بـاید تومـور نورواکتودرمـال را نـیز در نظــر 

گرفت.  
ــال اینتراکرانیـال کـه در      برخلاف تومورهای نورواکتودرم
کودکی شایع هستند، سن متوسط بیماران مبتلا به تومورهای 
ــور متوسـط  اینترااسپاینال کــه تاکنـون گزارش شدهاند به ط
25 سـال بـوده اسـت. تومورهـای اینترااسـپاینال در مــردان 
شایعتر هستند(8-5) بنابراین بیمـار مطالعه حاضر از نظر سـن 

و جنـس با مـوارد گزارش شده مطابقـت دارد.  

تصویر شماره 2- الف و ب: نمای میکروسکوپی ضایعه 
ب الف 
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    طبق تعریف Hart و Earle در سال 1973، به تومورهــایی 
ــاوی 95-90% سـلولهای تمـایز نیافتـه باشـند، تومـور  که ح
نورواکتودرمـال اولیـه گفتـه میشـود(1) امـا اخـیراً براســاس 
ـــام  توصیـه سـازمان بهداشـت جـهانی، مدولوبلاسـتوم و تم
تومورهایی که از نظر مورفولوژی شــبیه آن هسـتند، تومـور 

نورواکتودرمال اولیه نامیده میشوند.(3)  
ــــای نورواکتودرمـــال      از نظــر آسیبشناســی، توموره
ــا  تومورهـایی بـا سـلولهای تمـایز نیافتـه گـرد و کـوچـک ب
ـــه  هسـتههای هیپرکرومـاتیک هسـتند کـه اشـکال تمـایز یافت
ــه صـورت روزتهـای Homa-Wright در آنهـا  نورونال ب
ــاوت  دیده میشود.(2) مقدار و کیفیت تشکیل روزت بسیار متف
بوده و اغلــب بـا اسـتفاده از روشهـای ایمونوهیستوشـیمی 
ــال را از تومورهـایی کـه از  میتوان تومورهای نورواکتودرم
ـــد مــانند لنفــوم،  نظـر مورفولـوژی بـه آنهـا شـباهت دارن
رابدومیوسـارکوم، کارسـینوم سـلول کـوچـــک و ســارکوم 

یووینگ افتراق داد.(3)  
    برای تشــخیص قطعــی ایــن تومــــور و افـــتراق آن از 
متاسـتازهای بـا منشـا اینتراکرانیـال(drop-met) که بســـیار 
شایعتر از تومور اولیه هستند، باید فضــای اینتراکرانیـال بـه 
طور دقیق بررسی شود.(10) در این بیمار MRI مغز و نخاع با 
و بدون تزریق انجام شد که منشــا اولیـه یـا متاسـتاز وجـود 
ــیز گسـترش  نداشت. ذکر این نکته لازم است که در مواردی ن
ــه فضـای داخـل جمجمـه وجـود  تومور اولیه اینترااسپاینال ب
دارد.(10) این تومورها بــه نـدرت بـه خـارج از محـور عصبـی 

متاستاز میدهند.  
    مهمترین تشخیص افــتراقی تومـور نورواکتودرمـال اولیـه 
اینترااسپاینال در نمای رادیولوژی، تومورهای اینترامدولاری 
و بیش از همه اپاندیمومها میباشند.(8) همانگونه که ذکر شد 
ــهمترین  در این بیمار به علت محل و شیوه گسترش تومور، م
ــی  تشخیص افتراقی مطرح شده تومورهای غلاف ریشه عصب
بود که در مقایسه با مــوارد گـزارش شـده منحصـر بـه فـرد 

میباشد.  
    درمــان اســــتاندارد تومـــور نورواکتودرمـــال اولیـــه 
ــوارد گـزارش شـده بـه  اینترااسپاینال به علت تعداد محدود م

ــتن فشـار از روی سیسـتم  طور کامل مشخص نیست. برداش
ــت نقـص  عصبی به خصوص نخاع برای جلوگیری از پیشرف

عصبی ضروری میباشد.  
    با توجــه به سیــــر پیشرونـــده بیمـاری، رادیوتـراپــی 
ـــور عصبــی و شیمـــی درمانـــی  ناحیـه تومـور یا کـل مح
ـــن  چنــد دارویــی توصیـه شـده اسـت.(5، 7و 11) بـا وجـود ای
درمانها پیشآگهـی بیماری بسیار ضعیف بوده به طوری که 
ــد.(8) در ایـن  بیش از 57% بیماران در مدت 36 ماه فوت میکنن
بیمــار بعــــد از عمــــل، رادیوتــراپـــی محــل تومــــور و 
ـــری 8 مـاه بعـد از  شیمیدرمانی صورت گرفت که در پیگیـ
ــهبود یافتـه بـود و عـود تومـور وجـود  عمل جراحی، علائم ب

نداشت.     
 

منابع 
    1- Hart MN, Earle KM. Primitive
neuroectodermal tumors of the brain in children.
Cancer 1973; 32(4): 890-7.

    2- Dehner LP. Peripheral and centeral primitive
neuroectodermal tumors. Anosologicconceptseekinga
consensus. Arch Pathol Lab Med 1986; 110(11): 997-
1005.

    3- Embryonal tumors In: kleihuse P, Cavenee
WK. Tumors of the central nervous system. 1st
ed. Lyon: IARC press; 2000. P. 123-44.

    4- Rorke LB. The cerebellar medulloblastoma
and its relationship to primitive neuroectodermal
tumors. SJ neuropathol Exp Neurol 1983; 42(1):
1-15.

    5- Albrecht CF, Weiss E, Schulz WJ, Albrecht
T, Fauser S, Wickboldt J, et al. Primary
intraspinal primitive neuroectodermal tumor:
report of two cases and review of literature. J
Neurooncol 2003 Jan; 61(2): 113-20.

    6- Martinenz JV, de Antonio A, Hernandez G,
Moratinos P, Hijosa M. Primitive
neuroectodermal tumor of the cauda equina:
Report of a case. Neurocirugia 2002 Feb; 13(1):
46-9.

 [
 D

ow
nl

oa
de

d 
fr

om
 r

jm
s.

iu
m

s.
ac

.ir
 o

n 
20

25
-1

2-
01

 ]
 

                               4 / 6

https://rjms.iums.ac.ir/article-1-81-fa.html


تومور نورواکتودرمال اولیه                                                                                                                           دکتر رضا ملاحسینی و همکاران 

845سال یازدهم/ شماره 43/ زمستان 1383                                                                            مجله دانشگاه علوم پزشکی ایران                       

    7- Yavuz AA, Yaris N, Yavus MN, Sari A, Reis
AK, Aydin F. Primary intraspinal primitive
neuroectodermal tumor; case report of a tumor
arising from the sacral spinal nerve root and
review of the literature. A M J Clin Oncol 2002
Apr; 25(2): 135-9.

    8- Christial M, Hans J, Elmar K, Evelyn K,
Knut D, Serge W. Primitive neuroectodermal
tumor of the spinal cord, case report and review of
the literature. Clinical Neurolog and neurosurg
2002; 104: 36-40.

    9- Deme S, Ang L, Skaf G, Rowed D. Primary
intramedullary primitive neuroectodermal tumor
of the spinal cord, case report and review of
literature. Neurosurg 1997; 41: 1417.

    10- Kepes JJ, Belton K, Roessmann U,
Letcherside WJ. Primitive neuroectodermal tumor
of the cauda equina in adults with no detectable
primary intracranial neoplasm. 3 case studies. Clin
Neuropathol 1985; 4(1): 1-11.

    11- Virani MJ, Jain SS. Primary intra primitive
neuroectodermal tumor; a rare occurance. Neurol
India 2002; 50: 75-80.

 [
 D

ow
nl

oa
de

d 
fr

om
 r

jm
s.

iu
m

s.
ac

.ir
 o

n 
20

25
-1

2-
01

 ]
 

                               5 / 6

https://rjms.iums.ac.ir/article-1-81-fa.html


تومور نورواکتودرمال اولیه                                                                                                                           دکتر رضا ملاحسینی و همکاران 

846   مجله دانشگاه علوم پزشکی ایران                                                                             سال یازدهم/ شماره 43/ زمستان 1383   

Intraspinal Primitive Neuroectodermal Tumor: A Rare Case Report

                                                        I                                   II                                  II
*R. Mollahosseini, MD      E. Bahrami, MD     S.A. Tahami, MD

                                                                                       III
A.R. Pooraghniai, MD

Abstract
    Primitive Neuroectodermal Tumors(PNETs) are common tumors in children and are mainly
intracranial in location. They frequently disseminate throughout the central nervous system via
CSF(cerebrospinal fluid) and may rarely have metastasis outside the neuraxis. Rare cases of primary
intraspinal PNETs have been reported so far and most of which are located intradurally in cauda
equina. In the present case report, the clinical, radiological and pathological features of a primary
intraspinal PNET are presented which all occurred intraspinally in T9 nerve root and radiologically
resembled a nerve sheath tumor.  
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                         2) Intraspinal Tumor

                         3) Nerve Sheath Tumor
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