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 چكيده
كورتكس آدرنال در كودكان بسيار نادر است و تنها چند مورد آن در مجلات پزشكي فارسي زبان به                   تومورهاي:  مقدمه

يا در بخش غدد    )  م ق  -ع ا (ر مراجعه به مطب يكي از نويسندگان مقاله           بيمار كه د   ۶در اين مقاله    . چاپ رسيده است  
  طالقاني بيماري آنها تشخيص داده شده بود و در بخش جراحي بيمارستان تحت عمل جراحي قرار گرفته                 له ابيمارستان آيت 

 در حين عمل    ،رها تر از خصلت ترشحي تومو     به منظور كسب اطلاعات دقيق     : مواد و روش ها   . شوندمعرفي مي  بودند،
.  همزمان خون محيطي مقايسه شد     ةجراحي يك نمونه خون از وريد آدرنال سمت مبتلا تهيه و محتواي هورموني آن با نمون               

پنج بيمار با علايم مردنمايي شامل هيرسوتيسم، آكنه، رشد عضلاني،           : يافته ها. بيماران شامل دو پسر و چهار دختر بودند        
سه بيمار قبل از مراجعه به اين مركز با          .  با ژنيكوماستي و اختلال رفتاري مراجعه نموده بودند         كليتورومگالي و يك بيمار   

در سه بيمار افزايش ترشح كورتيزول      .  تحت درمان با كورتيكوستروئيد بودند     (CAH)تشخيص هيپرپلازي مادرزادي آدرنال     
در بيماران مبتلا به ويريليسم،     . كوشينگ مشهود نبود  به اثبات رسيد حال آنكه در هيچ يك از اين سه بيمار علايم سندرم                 

 ۲۵۶-۱۷۹۰ ليتر و    نانوگرم در دسي   ۲۷۶-۶۹۵سرم به ترتيب    ) DHEA-S(تستوسترون و دهيدرواپي اندروسترون سولفات     
اعته  س۲۴در بيماراني كه افزايش ترشح كورتيزول و تستوسترون داشتند، كورتيزول ادرار  .  ليتر تعيين شد  ميكروگرم در دسي  

 هاي وريد آدرنال نشان داد كه       بررسي هورمون .  ساعت تعيين شد   ۲۴ ميكروگرم در    ۳۱-۱۵۴بعد از مهار با دگزامتازون     
 اسكن و   CT . اند، استراديول و كورتيزول مستقيماً از تومور ترشح شده         DHEA-S  ،17-OH progesterone ،تستوسترون

وزن . عمل جراحي در همة بيماران بدون عارضه انجام شد         . رد بود سونوگرافي موفق به نشان دادن تومور در تمامي موا         
از عود بود موردي )  سال۵متوسط ( سال ۱۱ ماه تا ۳ گرم تعيين شد و در پيگيري از بيماران كه بين ۱۰۳ تا ۳۶تومورها بين 

و لازم است در    است    مطالعة حاضر نشان داد كه تظاهرات آندروژنيك در كودكان شايع          : نتيجه گيري. تومور مشاهده نشد  
. دو افتراقي مطرح ش   ي تومورهاي آدرنال در تشخيص    ، وجود تمامي كودكاني كه با تشخيص بلوغ زودرس مراجعه مي نمايند        

 بسيار رضايت بخش  گرم يا كمتر     ۱۰۰درمان صحيح اين بيماري عمل جراحي است وپيش آگهي تومورهاي با وزن حدود              
 .است

 
 يكال، دوران كودكي، بلوغ زودرس، تومورهاي استروژن ساز، سندرم كوشينگتومورهاي كورت: واژگان كليدي

 
 

 مقدمه

تومورهاي كورتكس آدرنال در كودكان بسيار نادر است        
در .  دهداز تومورهاي اطفال را تشكيل مي         % ۵/۰و تنها    
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بزرگسالان نيمي از اين تومورها از نظر ترشحي فعال و نيمي          
از % ۹۵در كودكان حدود      ولي  . فاقد ترشح هورموني اند   

به سبب افزايش ترشح       . تومورها كاركرد ترشحي دارند      
تستوسترون، كورتيزول، آلدوسترون و استروژن در اين           

، سندرم  iتومورها تظاهرات مختلف باليني نظير مردنمايي         
 هاي فوق   يا مخلوطي از يافته    iiنمايي كوشينگ، فشارخون، زن  

 ۱-۳.آشكار مي شود

 كودك و نوجوان مبتلا     ۶بة باليني،    سال تجر  ۱۷در طول   
م (به تومور آدرنال در مراجعه به مطب يكي از نويسندگان             

تشخيص داده   اله طالقاني    و بخش غدد بيمارستان آيت      ) ق
 .شده و در سرويس جراحي بيمارستان جراحي شده اند              

تشخيص بيماري بر مبناي علايم باليني، تعيين ميزان                  
 ساعته و   ۲۴در خون يا ادرار       ها و متابوليت آنها      هورمون

 ۱۱ ماه تا ۳بيماران  . تصويربرداري از غدد آدرنال بوده است     
تحت نظر بوده اند و در هيچ يك            )  سال ۵متوسط  (سال  

 .علايمي از عود بيماري مشاهده نشده است

تعيين اين كه چه مقدار از هورمون هاي موجود در          براي  
دار ناشي از   خون ناشي از ترشح مستقيم آدرنال و چه مق           

  iii هورمون هاي استروئيدي در بافت هاست     تبديل هاي محيطي 
ترشحي اين  كاركرد   تري از   و به منظور كسب اطلاعات دقيق      

در هنگام عمل جراحي، يك نمونه خون از وريد              تومورها  
آدرنال سمت مبتلا و يك نمونه خون همزمان از وريد محيطي    

در يك  . شدسي   برر  بيمار تهيه و محتواي هورموني آنها        ۵
بيمار به سبب مشكلات تكنيكي تهية نمونه از وريد آدرنال              

 .ممكن نشد

 ، هاي باليني و آزمايشگاهي بيماران       در اين مقاله يافته     
 هاي ، يافته      هورموني وريد آدرنال                 ويژگي هاي

مرور هيستوپاتولوژي و نتايج پيگيري طولاني مدت بيماران          
ين در زمينة     بررسي مطالعاتي كه پيش از ا             .مي شود

 نشان دهندة  ۴،۵ويژگي هاي هورموني وريد آدرنال انجام شده      
اطلاعات اندكي در اين زمينه در مجلات پزشكي بين المللي             

 هاي فوق عمدتاً مربوط به مواردي است كه               هيافت. است
 ivكاتترايزاسيوننمونه برداري پيش از عمل جراحي از طريق         

. م شده است    به منظور تعيين نوع و محل تومور انجا               
 برداري از  نويسندگان اين مقاله معتقدند در مقايسه با نمونه         

                                                           
i- Virilization  
ii- Feminization  
iii- Peripheral interconversion  
iv- Catheterization  

كاتتر كه به سبب تحميل هزينة سنگين، عوارض               طريق   
غيرقابل انكار و نياز به پرسنل مجرب منحصراً تنها در چند             

 گيري در حين عمل از وريد           مركز انجام مي شود، نمونه      
ارزشمندي لاعات  اطاست ـ   فاقد هرگونه عوارض    ـ كه   آدرنال  
 .ه مي نمايدي خصلت ترشحي تومورهاي آدرنال اراةدر زمين

 

 مواد و روش ها

 بيمار با تابلوي    ۵.  پسر بودند  ۲ دختر و    ۴بيماران شامل   
مردنمايي و يك بيمار با تابلوي سايكوز، ژنيكوماستي دو             

مشخصات باليني و   . طرفه و سندرم كوشينگ مراجعه نمودند     
.  شودمشاهده مي ) ۲(و  ) ۱( در جداول    آزمايشگاهي بيماران 

 هاي استروئيدي و متابوليت هاي مربوط در حالت          هورمون
كه با سن و     ـ   و هم چنين بعد از مصرف دگزامتازون           ايهپ

 ساعته  ۲۴ در خون و ادرار      ـوزن بيمار تطبيق داده شده بود     
تمامي آزمون هاي . شدسنجيده با استفاده از كيت هاي تجاري    

ـ هيدروكسي    DHEA-S    ،۱۷استراديول،    تستوسترون،    
پروژسترون، كورتيزول سرم و ادرار، توسط كيت هاي              

ELISA      از كمپاني DRG     نمونة وريد  .  آمريكا انجام شد
 در هنگام عمل    ۲آدرنال در همة بيماران به جز بيمار شمارة          

براي تعيين ميزان هيرسوتيسم از معيار        . جراحي تهيه شد   
يين سن استخواني از معيار         و جهت تع     vفريدمن ـ گالوي   

 CTدر تمامي بيماران سونوگرافي و        .  استفاده شد   viگرولر
بيماران همگي تحت   . اسكن جهت تعيين محل تومور انجام شد      

 در بخش    ه هاي تهيه شد   عمل جراحي قرار گرفتند و نمونه       
همة بيماران بدون عارضة    . شدپاتولوژي بيمارستان بررسي    

در . ستان را ترك كردند     خاص بعد از عمل جراحي بيمار        
تمامي بيماران پيگيري ماهانه در سه ماه اول و سپس هر سه            

) ۳(جدول  . ماه در طول سال اول و سپس سالانه توصيه شد         
را  وريد محيطي و نمونه اي       ، هاي وريد آدرنال  نتايج بررسي 

 نشان  ، اول بعد از جراحي تهيه شده بود          ةكه در طول هفت    
 . مي دهد

 

 ۱بيمار شماره 

بيمار دختر دو ساله اي بود كه به سبب آكنه، ورم                   
 صورت، ريزش موهاي ناحيه پيشاني و بزرگي كليتوريس به          

  

                                                           
v- Friedman-Gallwey  
vi- Greuler 
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  بيمار مبتلا به تومور آدرنال ۶ـ مشخصات باليني ۱جدول 

وضعيت بيمار در آخرين 
 ملاقات

طول زمان 
 پيگيري

وزن و سمت 
 تومور

سن 
 استخواني

طول مدت 
 جنس تظاهرات باليني بيماري

 سن

 شماره )سال(

بهبودي كامل، عدم عود 
 بيماري

 گرم، ۶۰  سال۷
 سمت چپ

 ۱ ۲ دختر مردنمايي  ماه۸  سال۷

بهبودي كامل، عدم عود 
 بيماري

 گرم، ۷۲  سال۱۱
 سمت چپ

 ۲ ۲ پسر مردنمايي  سال۱  سال۷

بهبودي كامل، عدم عود 
 هاي شروع قاعدگي, بيماري

 منظم

 گرم، ۵۸  سال۱۰
 سمت چپ

 ۳ ۵ دختر مردنمايي  ماه۷ سال ۱۳

هيرسوتيسم شديد، عدم عود 
  هارشد پستان, بيماري

 گرم، ۵۴  سال۱
 سمت چپ

 ۴ ۱۴ دختر مردنمايي  سال۵  سال۱۷

بهبودي كامل، عدم عود 
 بيماري، كامل شدن بلوغ

 گرم، ۱۰۳  سال۱
 سمت راست

پسيكوز، سندرم   سال۱ ____
كوشينگ، 
 ژنيكوماستي

 

 ۵ ۱۴ پسر

 كامل، عدم عود بهبودي
 بيماري

 گرم، ۳۶  ماه۳
 سمت چپ

 ۶ ۴ دختر مردنمايي  ماه۹  سال۸

 
 
 

 ماه قبل مشكلي نداشت     ۸بيمار تا   . اين مركز معرفي شده بود    
از آن زمان مادر بيمار متوجه وجود آكنه و ريزش موي سر            

كه با مراجعه به پزشك به سبب بالا بودن                  شده بود     
پلازي مادرزادي آدرنال    با تشخيص هيپر   و  رون  تتستوس
(CAH)      ۲پس از   .  تحت درمان با كورتيكوستروئيد گرفته بود 

در .  شد قطعدرمان  ماه مصرف دارو به علت عدم بهبودي          
معاينه علاوه بر علايم ياد شده رشد عضلات ران، سينه و              

 ۸۱ كيلوگرم، قد     ۱۱وزن بيمار   .  ها كاملاً مشخص بود    شانه
در . اله تعيين شد      س  ۷ متر و سن استخواني           سانتي

 متر  سانتي  ۵×۶سي تي اسكن آدرنال توموري با ابعاد              
 گرم و    ۶۰در عمل جراحي توموري با وزن          . مشخص شد 

در بررسي هيستولوژيك   . داراي كپسول سالم خارج گرديد     
سيتوپلاسم  ، هاي داراي چربي     تومور آدرنال با سلول       

حي  و نوا   ة آتيپيك هستائوزينوفيليك، پلئومورفيسم سلولي،     
پس از عمل جراحي     .  تشخيص داده شد    نكروز و خونريزي  

سطح سرمي تستوسترون به شدت كاهش يافت و آكنه و               
بيمار به مدت هشت سال تحت        . تورم صورت برطرف شد    

در . نظر بود و هيچ يك از علايم عود تومور مشاهده نگرديد           
 سالگي انجام شد علايم شروع       ۹آخرين معاينة بيمار كه در       

 ۱۲۴قد بيمار     . شد جوانة پستاني مشهود بود        بلوغ با ر    
 .  كيلوگرم تعيين شد۲۲ متر و وزن بيمار سانتي

 ۲بيمار شماره 

در دو  (پيش   سال    ۱۳كه  است   اي   ساله ۱۵بيمار پسر    
 رشد موهاي   ، كلفت شدن صدا    ،به سبب بروز آكنه    ) سالگي
 نعوظ و انزال به        ، بزرگ شدن آلت تناسلي       ،زهارة  ناحي

قبل از مراجعه   بيماري از سال    . عه نموده بود  بيمارستان مراج 
 ماه قبل از     ۹. شروع شده بود و داراي سير پيشرونده بود         

 ۲۴۰مراجعه به علت بالا بودن تستوسترون سرم در حد               
 مطرح شده بود و براي      CAH ليتر تشخيص   نانوگرم در ميلي  

بيمار پردنيزولون تجويز شده بود كه تأثيري در سير بيماري 
و وزن  ) ۹۵صدك  ( سانتي   ۹۴د بيمار در آن زمان       ق. نداشت

علايمي از سندرم كوشينگ ). ۷۵صدك ( كيلوگرم بود   ۵/۱۳او  
 نشان  دهندة جا به جايي كلية چپ به              IVP. مشاهده نشد 

سمت پايين بود و سونوگرافي توموري در آدرنال چپ با              
  ۶. متر نشان داد سانتي۵×۴ابعاد 

 و توموري به وزن      بيمار تحت عمل جراحي قرار گرفت      
  بررسي هيستوپاتولوژي نشان   .  گرم بيرون آورده شد      ۷۲
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  وريد محيطي و يك هفته بعد از عمل جراحي، هاي بيماران در وريد آدرنالـ  ميزان هورمون۳جدول 

 كورتيزول
(µg/dL) 

  هيدروكسي پروژسترون۱۷
(µg/mL) 

 استراديول
(pg/mL) 

DHEA-S 
(µg/dL) 

 تستوسترون
(ng/dL) 

 جنس 
 سن

 شماره )سال(

۹۳ 

۲۴ 

۴/۶ 

۱۰۹ 

۲/۲ 

۸/۰ 

۶۲ 

۲۷ 

۰ 

۱۷۰۰ 

۱۵۴ 

۴/۳ 

۱۴۰۰ 

۳۳۰ 

۸ 

 وريد آدرنال

 وريد محيطي

 بعد از عمل
 

 ۱ ۲ دختر

۸۶ 

۴۱ 

۳/۹ 

۹۱ 

۴ 

۹/۰ 

۶۳ 

۳۱ 

۰ 

۱۰۱۴ 

۴۷۷ 

۶/۲ 

۰۰۰/۲۰ 

۴۸۷ 

۲/۷ 

 وريد آدرنال

 وريد محيطي

 بعد از عمل
 

 ۳ ۵ دختر

۱۷ 

۹/۱۰ 

۳/۴ 

۷/۱۲ 

۶/۷ 

۳/۰ 

۵۲ 

۴۸ 

۰ 

۲۷۰ 

۹۲ 

۱۰ 

۱۰۴۰ 

۲۸۰ 

۱۰ 

 وريد آدرنال

 وريد محيطي

 بعد از عمل
 

 ۴ ۱۴ دختر

۱۲۶ 

۲۹ 

۴/۵ 

 ــ

 ــ 

 ــ 

۹۲۶ 

۲۶۱ 

۰ 

۹/۵ 

۱۳۳ 

۳/۷ 

۴۴۹ 

۲۲ 

۶/۸ 

 وريد آدرنال

 وريد محيطي

 بعد از عمل
 

 ۵ ۱۴ پسر

۵۰ 

۲/۵ 

۲/۴ 

۱۱۲ 

۵/۱۲ 

۲/۰ 

۴۵ 

۲۴ 

۰ 

۱۹۱۴ 

۱۶۳۰ 

۱۶ 

۹۵۰۰ 

۵۲۰ 

۵ 

 وريد آدرنال

 وريد محيطي

 لبعد از عم

 ۶ ۳ دختر

 
 
 

 خيم آدرنال با كپسول سالم بدون ميتوز        دهندة تومور خوش  
س از عمل جراحي تستوسترون سرم      پ. و تهاجم عروقي بود   

بيمار . به شدت كاهش يافت و علايم بيماري برطرف شد             
 سالگي علايم بلوغ به طور         ۱۱در  .  شدسالانه پيگيري مي   

 ۱۵عاينه بيمار   در زمان آخرين م   . طبيعي در بيمار آشكار شد    
قد بيمار در آن     . ساله بود و علايم بلوغ كامل مشاهده شد          

 . كيلوگرم تعيين شد۵۰ متر و وزن  سانتي۱۵۴زمان 
 

 ۳بيمار شماره 

 ۵در  ( سال پيش     ۱۱كه  است   اي   ساله ۱۶بيمار دختر    
 ة ريزش موهاي ناحي     ، رشد سريع   ،به سبب آكنه   ) سالگي
گالي به اين مركز     ورومت رشد موهاي پوبيس و كلي       ،پيشاني

.  ماه قبل از مراجعه مشكلي نداشت         ۷بيمار تا    . معرفي شد 
 صدك ( متر سانتي ۱۱۶و قد   ) ۹۵صدك  ( كيلوگرم،   ۲۶وزن  

 ۱۳ مترجيوه و سن استخواني      ميلي ۱۲۰/۱۹۰، فشار خون    )۹۰
 ها مشهود   و ران   سينه ها ،رشد عضلات شانه  . ساله تعيين شد  

گ در بيمار مشاهده     هيچ يك از علايم سندرم كوشين        . بود
فزايش واضح آندروژن ها و كورتيزول      ا ها  در آزمايش . نشد

. سرم و ادرار مشاهده شد كه با دگزامتازون مهار نشد                
سي تي اسكن نشان دهندة يك تومور در آدرنال چپ به ابعاد           

 ۵۸عمل جراحي توموري با وزن      در  .  متر بود  سانتي ۵/۴×۵/۵
ي بود و آثاري دال بر      گرم خارج شد كه داراي كپسول طبيع       
پس از عمل جراحي     . تهاجم عروقي يا ميتوز مشاهده نشد       
 هاي هورموني به حد     علايم بيماري بهبود يافت و آزمايش        

 سالگي با رشد جوانة پستاني        ۹در  بيمار  . طبيعي بازگشت 
 هاي بيمار به    سالگي قاعدگي  ۵/۱۲وارد مرحلة بلوغ شد و از       
 ۵۳ين معاينه وزن بيمار     آخردر  . طور مرتب صورت مي گيرد   

 .بود متر  سانتي۱۶۲كيلوگرم و قد او 
 

 ۴بيمار شماره 

 ماه قبل جهت بررسي      ۹كه  بود   اي   ساله ۱۴بيمار دختر   
 ة ريزش موهاي ناحي    ، كوتاهي قد  ،هيرسوتيسم بسيار شديد  
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 ۵۸ ايران متابوليسم و ريز درون غدد مجلة ١٣٨٢ بهار ،١ شمارة پنجم، سال
 

 

.  شد عرفي اوليه به اين مركز م      ة كلفتي صدا و آمنور    ،پيشاني
ع شده و در دو سال اخير  سال پيش شرو۵مشكلات بيمار از 

 كيلوگرم، قد    ۴۹وزن بيمار    . بر شدت آن افزوده شده بود       
.  سال گزارش شد      ۱۷ متر و سن استخواني          سانتي  ۱۴۱

 مترجيوه و هيرسوتيسم بسيار شديد      ميلي ۹۰/۱۹۰فشارخون  
 اسكن توموري به    CTدر  .  مشهود بود  ۳۲با اسكور بيش از     

اهده شد و در عمل       متر در آدرنال چپ مش      سانتي ۶×۵ابعاد  
بررسي . شدخارج    گرم      ۵۴جراحي تومور با وزن           

. هيستولوژيك نشان دهندة نكروز و تهاجم به كپسول بود            
 هاي هورموني بيمار به سرعت      پس از عمل جراحي آزمايش     

. سه ماه پس از عمل، جوانة پستاني آشكار شد          . طبيعي شد 
 ة ها نشان دهند  شش ماه پس از عمل جراحي معاينة پستان          

 داشت شدت رشد  تانر بود و با آن كه بيمار اظهار مي۲درجة 
 هيرسوتيسم شديد همچنان     ،موهاي صورت كند شده است     

 . مهم ترين مشكل بيمار بود
 

 ۵بيمار شماره 

 سال پيش به     ۱۲كه حدود    بود   اي   ساله ۱۴بيمار پسر    
يان هاي گزند و آسيب و حركات تهاجمي با تشخيص         ذسبب ه 

طالقاني ...  اوانپزشكي بيمارستان آيت   سايكوز در بخش ر     
 بيمار چند ماه قبل از مراجعه مبتلا به                    ۷.بستري شد  

از چند هفته قبل تظاهرات      . ژنيكوماستي دو طرفه شده بود     
رواني به صورت كوبيدن سر به ديوار و شكستن شيشه               

در معاينه ژنيكوماستي واضح دو طرفه، ورم          . آشكار شد 
 ۱۰۰/۱۵۰گ و فشارخون       صورت، استراياي ارغواني رن      

در بررسي روانپزشكي حافظة     .  مشخص بود    مترجيوهميلي
نزديك بيمار كاملاً از بين رفته بود ولي بيمار هشياري كامل            

 هاي هورموني افزايش   آزمايش. نسبت به زمان و مكان داشت     
سي تي اسكن نشان  . كورتيزول و استراديول را نشان داد         

 با  . متر بود  سانتي ۵×۸عاد  دهندة تومور آدرنال راست با اب       
 گرم بيرون   ۱۰۳عمل جراحي تومور با كپسول سالم به وزن         

ررسي رواني بيمار دو ماه بعد از عمل جراحي           ب. آورده شد 
يك سال بعد از جراحي بيمار كاملاً بالغ           . كاملاً طبيعي بود  

 رشد دستگاه تناسلي و رشد         ، هاشده بود و اندازة بيضه      
  .الغ بودعضلاني در حد يك فرد ب

 

 ۶بيمار شماره 

 تغيير  ،كه به سبب بروز آكنه     بود   اي   ساله ۴بيمار دختر   
 رشد موهاي ناحيه زهار و       ، ريزش موهاي ناحيه سر     ،صدا

 كيلوگرم و قد    ۲۱وزن بيمار   . رفي شده بود  كليتورومگالي مع 
 ماه قبل با علايم ياد شده       ۹ بيماري از    . بود  متر سانتي ۱۱۱او  

ه به بالا بودن تستوسترون،             آغاز شده و با توج            
ـ هيدروكسي پروژسترون با تشخيص      ۱۷آندروستن ديون و   

CAH          با وجود  . ، پردنيزولون براي بيمار تجويز شده بود
 آندروژن هاي   ، گرم پردنيزولون   ميلي  ۱۵دريافت روزانه      

مي از   يسرمي بيمار همچنان بسيار بالا بود و هيچ علا                
.  سال تعيين شد   ۸يمار  سن استخواني ب  . شدنمي ده  يبهبودي د 

 ۴سي تي اسكن و سونوگرافي مؤيد يك تومور به ابعاد                 
در عمل جراحي توموري با      .  متر در آدرنال چپ بود     سانتي
بررسي بافت شناختي نشان      .  گرم استخراج شد     ۳۶وزن  

ون تهاجم به عروق و        د خيم آدرنال ب   دهندة تومور خوش   
برطرف شد   ها  يك ماه پس از عمل جراحي آكنه       . كپسول بود 

ه براي سن بيمار ب    طبيعي  آزمايشگاهي در حد     يافته هاي  و  
 . دست آمد

 

 يافته ها

ترين علامت باليني مردنمايي بود كه در تمامي                 مهم
، ۱بيماران شمارة .  مشاهده شد ۵بيماران به جز بيمار شمارة      

 همزمان مبتلا به هيپركورتيزوليسم بودند ولي هيچ يك         ۶ و   ۳
در بيمار  . كوشينگ در آنها مشاهده نشد    از تظاهرات سندرم    

 بيماري با اختلالات واضح رواني و ژنيكوماستي           ۵شمارة  
 .شديد مشاهده شد

 ماه تا يك سال      ۷طول مدت بيماري در پنج بيمار بين           
 كه با هيرسوتيسم بسيار شديد و          ۴در بيمار شمارة     . بود

.  سال بود  ۵كوتاهي قد مراجعه نموده بود، طول مدت بيماري         
بيش از سن    )  سال ۵متوسط  ( سال    ۸-۳سن استخواني    

 در ابتدا    ۶ و    ۲،  ۱در بيماران شمارة      . تقويمي تعيين شد   
 ماه   ۲-۹ مطرح شد و بيماران بين                 CAHتشخيص   

در بيماراني كه با      . كورتيكوستروئيد دريافت كرده بودند     
 مردنمايي مراجعه كرده بودند، تستوسترون سرم بين              

و ) ng/dL ۴۷۸ متوسط( ليتر   نانوگرم در دسي     ۶۹۵-۲۷۶
DHEA-S ۱۷۹۰-۲۵۶)    متوسطµg/dL ۸۷۴(    تعيين شد  .

 كه با ژنيكوماستي واضح مراجعه       ۵علاوه بر بيمار شمارة      
نموده بود و استراديول سرم بالا داشت، در بيماران شمارة            

 تعيين  pg/mL ۶۴-۲۷ نيز سطح استراديول سرم      ۶ و   ۴،  ۳،  ۱
اران علايمي از زن نمايي     شد، در حالي كه هيچ يك از بيم           

ـ هيدروكسي پروژسترون در بيماران        ۱۷. ندد دانشان نمي 
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 دكتر علي اصغر ميرسعيد قاضي و همكاران تومورهاي كورتكس آدرنال ۵۹

 

 

 ng/mL ۱۲-۹/۴ و    داد افزايش نشان مي   ۶ و   ۴،  ۳،  ۱شمارة  
 ۶ و    ۱بيماران شمارة    در  .  تعيين شد   )ng/mL ۶متوسط  (

 CAHـ هيدروكسي پروژسترون علت مطرح شدن       ۱۷افزايش  
 . و درمان با كورتيكوستروئيدها بود

 كورتيزول سرم پس از مهار با       ۳ و   ۱در بيماران شمارة    
 ميكروگرم درصد و       ۱/۱۹ و     ۱۳دگزامتازون به ترتيب       

 ميكروگرم تعيين   ۱۵۴ و   ۳۱ ساعته   ۲۴كورتيزول آزاد ادرار    
 گرم  ميلي  ۱۵ در حال مصرف         ۶در بيمار شمارة       . شد

 و كورتيزول آزاد      µg/dL ۷ كورتيزول سرم      ،پردنيزولون
بررسي .  ميكروگرم تعيين شد        ۶۱ه    ساعت  ۲۴ادرار   
  ة هاي وريد آدرنال نشان داد كه در بيماران شمار           هورمون

 ميزان  ،مراجعه نموده بودند   مردنمايي   كه با     ۶ و    ۴ ،۳ ،۱
 نانوگرم درصد متغير      ۰۰۰/۲۰ تا    ۱۰۴۰تستوسترون بين    

  نسبت تستوسترون وريد آدرنال به وريد محيطي بين          ،بوده

همين بيماران  در  .  بوده است  ۱۷وسط   و به طور مت    ۴۱ تا   ۷/۳
 و به   ۱/۱-۱۱ وريد آدرنال به وريد محيطي        DHEA-Sنسبت  

در رابطه با استراديول سرم       .  تعيين شد   ۲/۴طور متوسط    
 كه با تابلوي هيپراستروژنيسم        ۵علاوه بر بيمار شمارة        

مراجعه نموده بود، همة بيماران داراي سطح استراديول،             
. ند بود pg/mL ۳۲ و متوسط    pg/mL ۶۴-۲۷بيشتر از طبيعي    

 و به   ۴ تا   ۱/۱نسبت استراديول وريد آدرنال به وريد محيطي        
نسبت استراديول سرم در      .  تعيين شد   ۳/۲طور متوسط    

تمامي بيماران يك هفته بعد از عمل جراحي غيرقابل                    
 -۱۷نسبت   . صفر تعيين شد     گيري و در حدود          اندازه

 به وريد محيطي در     هيدروكسي پروژسترون در وريد آدرنال    
.  تعيين شد  ۸۹ و   ۷/۱،  ۲۳،  ۵۰ به ترتيب    ۶ و   ۴،  ۳،  ۱بيماران  

 به  ۶ و   ۵،  ۳،  ۱كورتيزول وريد آدرنال در بيماران شمارة         
 ميكروگرم درصد تعيين شد و         ۵۰ و    ۱۲۶،  ۸۶،  ۹۳ترتيب  

نسبت اين ماده در وريد آدرنال به وريد محيطي در حين عمل 
 . برابر مشاهده شد۴۰-۲

 ها به   آكنه ۵ و بيمار شمارة       ۴ تا    ۱ماران شمارة    در بي 
سرعت بهبود يافت و ريزش موي سر و رشد سريع متوقف             

در بيمار  .  نعوظ و انزال متوقف شد      ۲در بيمار شمارة    . شد
 با آن كه سرعت رشد موهاي صورت كاهش يافته            ۴شمارة  

چنان بزرگترين شكايت    بود، هيرسوتيسم بسيار شديد هم       
در بيمار ياد شده پس از دو ماه رشد         .  شدبيمار محسوب مي  

به وقوع   ماه نخستين قاعدگي     ۶ شروع شد و پس از         ها سينه
 بلوغ طبيعي در زمان      ۳ و   ۲،  ۱در بيماران شمارة     . پيوست

 كه در   ۵در بيمار شمارة    . مناسب با سن بيماران ظهور كرد      

زمان عمل جراحي ماستكتومي دو طرفه نيز انجام شده بود،           
 .بعد از عمل جراحي بلوغ كامل مردانه آشكار شديك سال 

در رابطه با بررسي هيستوپاتولوژيك، وزن تومورها            
 مورد تومور   ۵در  . تعيين شد )  گرم ۶۴متوسط  ( گرم   ۱۰۳-۳۶

.  مورد در سمت راست مشاهده شد           ۱در سمت چپ و        
 خيم آدرنال  بررسي ميكروسكوپيك نشان دهندة آدنوم خوش     

سم در بيماران    يپي كپسول و آت      تهاجم به   ،بدون خونريزي 
سم يپ آتي ۱در بيمار شمارة    .  گزارش شد  ۶ و   ۵ ،۳ ،۲ ةشمار

.  هاي خونريزي و نكروز گزارش شد     ونهسته اي همراه با كان   
 تهاجم به كپسول تومور همراه با نكروز          ۴در بيمار شمارة     

 هاي فوق احتمال بدخيمي ضايعات     با آن كه يافته   . گزارش شد 
 در هيچ يك از بيماران علي رغم گذشت             ،را مطرح مي كرد   

 سال در بيمار    ۷ و   ۴ ةيك سال در بيمار شمار    (زمان طولاني   
 . مي دال بر عود تومور مشاهده نشديعلا) ۱ ةشمار
 

 بحث

بروز تومورهاي كورتكس آدرنال در كودكان بسيار نادر        
 مورد در هر يك        ۳/۰ بيماري حدود      iساليانةبروز  . است

نسبت گرفتاري دختران    .  شده است   ميليون كودك براورد   
ب برزيل به   در جنو .  برابر است  ۲/۲بيش از پسران و حدود       

 مورد  ۲/۴-۴/۳دلايل ناشناخته بروز بيماري بيشتر و حدود         
 هاي محيطي   محققان آلاينده  ۱-۳.در ميليون براورد شده است     

نظير سموم حيواني را در بروز غيرمتعارف بيماري در اين            
تومورها در اكثر موارد داراي ترشح       . دانندمنطقه  دخيل مي    

هورموني هستند و با ترشح آندروژن، كورتيكوستروئيد،            
آلدوسترون و استراديول به بروز تابلوهاي ويريليسم،              

 هاي سندرم كوشينگ، هيپراستروژنيسم يا مخلوطي از سندرم 
ممكن است با گذشت زمان و با تغيير          . فوق منجر مي شوند  
 هاي باليني به يكديگر تبديل      شده سندرم  نوع هورمون ترشح  

 .شوند

 مورد  ۲۰۹نبلت و همكاران با مروري در مجلات پزشكي         
 سال مورد مطالعه قرار       ۱۶از بيماري را در كودكان زير          

طبق گزارش اين محققان تومورهاي ترشح  كنندة             . ندداد
 استراديول  ةكنند   ترين و تومورهاي ترشح   تستوسترون شايع 

 در مطالعة ما بيماري در       ۸.را تشكيل مي دهند  واع  اننادرترين  
 با علايم افزايش ترشح        ۶ و    ۴،  ۳،  ۲،  ۱بيماران شماره    

آندروژن نظير رشد سريع، هيرسوتيسم، آكنه، كلفت شدن            
                                                           

i- Annual incidence  
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 ها در هر   صدا، افزايش رشد عضلات ناحية ران، سينه و شانه        
دو جنس و رشد آلت تناسلي و نعوظ و دفع مايع مني در                  

 افزايش  ۶ و   ۴،  ۱در بيماران شمارة    .  تظاهر نمود   مذكر نسج
ترشح كورتيزول به اثبات رسيد حال آن كه هيچ يك از                  

مطالعات . بيماران علايمي دال بر سندرم كوشينگ نداشتند         
كه در تومورهايي   ساير پژوهشگران نيز مؤيد اين نكته است         

 ،كه همزمان تستوسترون و كورتيزول ترشح مي نمايند             
م سندرم   يوان تستوسترون مانع از بروز علا          مقادير فرا  

 اين نكته حايز اهميت فراوان است زيرا         ۱۰،۹.شودكوشينگ مي  
عدم درمان جايگزيني با كورتيكوستروئيد در حين عمل               

 تواند به سبب كاهش كورتيزول به       جراحي و پس از آن مي      
راواني مرگ و مير     ف. از عمل بينجامد  پس  مرگ يا عوارض     

 ، هاي قبل بيان شده است    ه در مطالعات سال   بعد از جراحي ك   
 ۱۲،۱۱.ناشي از عدم رعايت اين نكته باشدممكن است 

 فاصلة زماني بين ابتلا     ۶ و   ۵،  ۳،  ۲،  ۱در بيماران شمارة    
به طور  ( ماه تا يك سال         ۷به بيماري و تشخيص قطعي         

 سال بوده است    ۵ حدود   ۴و در بيمار شمارة     )  ماه ۹متوسط  
ت فاحش سن     تفاو.  رسده نظر مي    كه بسيار طولاني ب       

 سال و به طور       ۳-۸استخواني و سن تقويمي بيماران كه          
 سال بود، ناشي از تأخير در تشخيص است كه              ۵متوسط  

 قد قابل   يسه با  تواند نقش مهمي در كاهش قد نهايي در مقا        مي
 كوتاهي قد،      ۴ ةدر بيمار شمار     . باشدداشته   انتظار   

ب هاي رواني شديد ناشي    هيرسوتيسم بسيار پيشرفته و آسي    
 بروز  ۵در بيمار شمارة    . از تأخير طولاني در تشخيص بود      

ها پس از    علايم شديد رواني به صورت سايكوز حاد ماه            
يد اين نكته   ؤمي تواند م وجود داشت كه     ظهور ژنيكوماستي   

و ه  ابتدا منحصراً استراديول توليد  كرد     در  باشد كه تومور     
نكتة ديگر  . ه شده است   سپس ترشح كورتيزول نيز اضاف       

كه در تومورهاي   شدت تظاهرات رواني در اين بيمار است          
 نويسندگان مقاله،    طبق اطلاع . ل به ندرت رخ مي دهد      آدرنا

ير گبيمار ياد شده تنها موردي است كه به سبب افزايش چشم          
ترشح كورتيزول از تومور آدرنال با تابلوي سايكوز حاد در          

 ۷.استمجلات پزشكي به ثبت رسيده 

 به سبب علايم ناشي از         ۶ و    ۴،  ۱در بيماران شمارة     
ـ ۱۷ ها و همچنين به سبب افزايش                 افزايش آندروژن  

 مطرح  CAHهيدروكسي پروژسترون به اشتباه تشخيص         
 ماه كورتيكوستروئيد دريافت كرده ۹ تا  ۳شده و بيماران بين     

 بلكه  ثير مثبتي در سير بيماري نداشت       أكه نه تنها ت    بودند  
 هاي بيشتر و در نهايت درمان صحيح را به             م بررسي انجا

:. اين اشتباه ناشي از چند عامل است          .  بود تعويق انداخته 
تر از تومور    بسيار شايع  CAHنخست اين كه از نظر آماري        

دوم اين كه در زناني كه با افزايش شديد               .  است آدرنال
در اكثر موارد تومورهاي      تستوسترون مراجعه مي كنند        

كمتر به   و احتمال گرفتاري آدرنال        مي شودمطرح   يتخمدان
 هاي پزشكي نشانگر اين      مروري به نوشته   . ذهن مي رسد 

واقعيت است كه حداقل در چهار بيمار مبتلا به تومور آدرنال           
 دو طرفه انجام شده     i اوفوركتومي با تشخيص تومور تخمدان   

 تحت عمل جراحي قرار      PCODو دو بيمار نيز با تشخيص         
نكتة ديگر اين كه بسياري از پزشكان بر اين                 ۵.د انگرفته

ـ هيدروكسي پروژسترون منحصراً در     ۱۷باورند كه افزايش    
 حال آن كه افزايش اين      ، شود ديده مي  CAHبيماران مبتلا به    

از مبتلايان به تومور      در نيمي     حداقل    متابوليت بينابيني  
  ـ هيدروكسي  ۱۷ افزايش   ۵-۱۳. آدرنال به اثبات رسيده است     

پروژسترون در تومورهاي استروماي بيضه نظير تومور           
 در نتيجه در تمامي      ۱۴. نيز گزارش شده است     iiسلول ليديگ 

، CAHموارد افزايش متابوليت ياد شده لازم است علاوه بر            
تومور آدرنال و تومورهاي استروماي بيضه و تخمدان را مد          

ي از   كه هيچ علامت   ۶ و   ۴،  ۳،  ۱در بيماران شماره    . نظر داشت 
 برابر طبيعي بود كه     ۳-۶زن نمايي نداشتند، استراديول سرم     

.  گيري تغيير يافت  پس از عمل جراحي به ميزان غيرقابل اندازه       
 ها در اين بيماران      عدم ظهور علايمي نظير بزرگي پستان         

 ناشي از ترشح مقادير فراوان تستوسترون از تومور                
ون گر افزايش ترشح تستوستر        به عبارت دي     . مي باشد

 از ظهور   ، شودهمان گونه كه مانع از بروز علايم كوشينگ مي       
 .هيپراستروژنيسم نيز جلوگيري مي نمايد       سندرم   م   يعلا

استراديول در تمامي بيماران اين مطالعه به جز يك           افزايش  
كه  رسد  بنابراين، به نظر مي   . مورد كه آزمايش نشد، ديده شد     

نبوده و   نادر   ح استراديول از تومورهاي آدرنال چندان      شتر
كه در تمامي بيماران مبتلا به تومور آدرنال            در صورتي    

تومورهاي بررسي سطح سرمي استراديول انجام شود،             
 . خواهند شد  بيشتري با خاصيت ترشح استراديول شناخته       

 در پنج مورد    DHEA-Sسطح سرمي تستوسترون و     متوسط  
  تعيين شد كه    µg/dL ۹۹۲و   ng/dL ۴۹۰مبتلا به مردنمايي     

 برابر مقادير طبيعي و به مراتب بيش از بيماراني           ۲۰بيش از   
فوق مؤيد مطالعة    تةياف.  باشند مي PCODاست كه مبتلا به      

                                                           
i- Oophroctomy  
ii- Leydg cell tumor  
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گابريلاو و همكاران است كه بالا بودن تستوسترون را در              
 ۵.تمامي تومورهاي ويريليزان آدرنال گزارش كردنده اند

اي  هبررسي محتواي هورموني وريد آدرنال در نمونه          
تهيه شده در حين عمل جراحي اطلاعات جديدي در مورد              

طبق اطلاع  . ده است وه نم يصلت ترشح اين تومورها ارا       خ
نويسندگان مقاله مطالعة حاضر اولين تحقيقي است كه                
دربارة مختصات هورموني وريد آدرنال در كودكان انجام           

در مورد تستوسترون نسبت مقادير تعيين شده         . شده است 
درنال به مقادير تعيين شده در نمونة همزمان وريد         در وريد آ  

كه هورمون ياد شده مستقيماً از       محيطي مؤيد اين نكته است    
نكتة ديگر اين كه ميزان            . تومور ترشح شده است        

ng/dL ۰۰۰/۲۰،  ۳تستوسترون در وريد آدرنال بيمار شمارة       

كه بود   نانوگرم در دسي ليتر       ۹۵۰۰ ،۶ ةو در بيمار شمار    
. ست ظرفيت ترشحي بسيار بالاي اين تومورها        ةدنشان دهن 

ـ هيدروكسي پروژسترون و  ۱۷، استراديول،   DHEA-Sغلظت  
 هاي وريد آدرنال در مقايسه با خون           كورتيزول در نمونه   
كه هورمون هاي ياد بود  يد اين واقعيت    ؤوريدي همزمان نيز م   

آدرنال ترشح شده و تبديلات محيطي       شده همگي از تومور      
كاهش . ثري نداشته است  ؤها نقش م  سطح سرمي آن  در تعيين   

چشمگير هورمون هاي ياد شده در نمونه هاي سرمي كه در           

اندازه گيري شد نيز مؤيد       اول بعد از عمل جراحي            ةهفت
 . است كن شدن بيماريريشه

از نقطه نظر هيستوپاتولوژي تمامي تومورها به جز               
نماي  داراي    ۴ و    ۱ ة هاي مربوط به بيماران شمار       نمونه

در . آتيپيسم مشاهده نشد   آثاري از ميتوز يا      ،خوش خيم بوده 
سلولي، سم   يپدو بيمار ياد شده علاوه بر ميتوز و آتي                 

خونريزي داخل تومور همراه با تهاجم به عروق و كپسول             
گرچه علايم فوق در ابتدا تشخيص          . تومور مشاهده شد   

دت  پيگيري درازمدت بيماران به م      ، كردبدخيمي را مطرح مي   
 سير خوش خيم   ةعدم عود بيماري نشان دهند       سال و  ۷-۱

در ضايعات   معمولاً   بيماري علي رغم يافته هايي است كه           
يافتة فوق ضمن تأييد نظر ساير         . بدخيم مشاهده مي شود   

پژوهشگران نشانگر اين واقعيت است كه در تومورهاي               
 هاي ميكروسكوپي داراي قطعيت لازم در             آدرنال يافته  

نبوده،  و بدخيمي       يور از نظر خوش خيم      تشخيص توم  
معيارهاي ديگري نظير اندازه و وزن تومور داراي قدرت              

طبق اين نظريه تومورهاي كمتر       ۱۵،۱۶.پيش آگهي بهتري است  
 گرم در اكثر موارد       ۱۰۰ متر و وزن كمتر از          سانتي ۷از  

 ۱۷،۱۸. استنها بسيار اندكآو احتمال عود در بوده خوش خيم 
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