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از تومورهــا بــا  یگروهــ Ewing's Sarcoma/Primitive neuroectodermal tumor (PNET) يتومورهــا :زمینه و هــدف

ر اســت و ادنــ اریبســ هیــکل نــگیوئی. سارکوم شوندیم جادیا یاستخوان اینرم  يهاهستند که در بافت یعصب غیمنشاء ست

  نادر است. اریبسنیز بروز تومور ترومبوز آن 

 يپــاتولوژ صیراست بــا تشــخ هیکل ها وطور همزمان دچار توده در مهرههاست که ب ياساله 14پسر  ماریب :معرفی بیمار

Ewing's sarcoma  شده است. درMRI و  یشــکمVenography MR  تومــور ترومبــوزIVC  بــه طــولcm 10  مشــاهده

نجــام تهــران بــدون ا ینیمخامــام مارســتانیقلــب ب یو جراحــ ياروانکولــوژ میتوســط تــ ماریب 1398در بهمن . شودیم

وب و خــ یبا حــال عمــوم ماریروز بعد ب سه. شودیم یو تومور ترومبوز خارج و نفرکتوم شودیم یجراح یتوراکوتوم

  .شودیم صیترخ یوتراپیارجاع کموراد

دن بــو شــرفتهیپ رغمیــعل نــگیوئیمبتلا به سارکوم  مارانیو درمان به موقع ب صیه تشخنشان داد ک ماریب نیا گیري:نتیجه

 موثر باشد. مارانیب يدر بقا تواندیادجوانت م يهاهمراه درمانهب يماریب تیوضع

   .، ترومبوزهیتومور نوروکتودرمال اول ،یاجوف تحتان دیور نگ،یوئیسارکوم  :لیديک لماتک

 
  

 Primitive neuroectodermal) هیاولنوروکتودرمال  يتومورها

tumor, PNET) يز خانواده تومورهاا Ewing's Sarcoma از  یگروه

در اطفال  یطورکلهگرد کوچک هستند که ب يهاتومورها با سلول

ها، تنه و سر اندام یاستخوان اینرم  يهابوده و اغلب در بافت ترعیشا

 نیشود. ایم دهید هیکل ایندرت در احشا و به شودیم ادجیو گردن ا

طور متداول به 1.ردیگیمنشا م یعصب غیست يهاسرطان از سلول

 ,Ewing's Sarcoma صیجهت تشخ یمیستوشیمونوهیا يزیآمرنگ

PNET يمارکرها يریپذدارد و رنگ یکاربرد فراوان CD99 ،

Vimentinنیراتـوکـتـی، س (Cytokeratin) ولازـنو ا (Enolase) طور به  

  
است و  فیضع مارانیب نیا یآگهشیپ 2.کندیم تیحما صیاز تشخ يقو

بستر  یوتراپیو راد یکموتراپ درمان آن براساس کاهش حجم تومور،

نادر  اریبس هیدر کل نگیوئیآنجا که سارکوم  از 3.ردیگیتومور صورت م

 یجوف تحتانا دیاست به تبع بروز تومور ترومبوزآن به داخل ور

(InferiorVena Cava) طور مخفف و بهIVCنادر  اری، جزء موارد بس

نادر  اریمورد بس کی یگزارش به بررس نیدر ا رواز این شودیمحسوب م

  4پرداخت. میخواه IVCترومبوز به داخل  با تظاهر تومور نگیوئیسارکوم 

 

  
  ی ـحسیـدلیل بهاست که ب هـسال 14وان ـوجـسر نـک پـار یـبیم

  مقدمه

 
  

  معرفی بیمار
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در بیمارستان امام رضاي مشهد  1398 سال مردادهاي تحتانی در اندام

گیرد که متوجه توده هاي توراسیک و کمري قرار میمهره MRIتحت 

طور همزمان و اتفاقی شوند. این بررسی بهمی T5و  T3 ،T4اي مهره

اي نمونه د. از توده مهرهدهاي را نیز در کلیه راست نشان میتوده

شود و در گزارش پاتولوژي بافت نئوپلاستیک می دریافتپاتولوژي 

هاي کوچک و مولتی فوکال با طرح لوبوله متشکل از سلول

هایی از هاي گرد و سیتوپلاسم محصور به فراگمانمونومورف با هسته

شود. گزارش می Ewing's sarcoma/PNETبافت فیبروتیک به نفع 

 CD99ایج آزمایشات تکمیلی ایمونوهیستوشیمی براي تشخیص نت

نیز مثبت گزارش  EMAآمیزي قویاً مثبت و براي سیتوکراتین و رنگ

 ، سیناپتوفیزینLCAو  WT1، (Desmin) شود و براي دسمینمی

(Synaptophysin) ،CD56  و کروموگرانین(Chromogranins)  منفی

  شود.گزارش می

شود که نتیجه می دریافتنیز بیوپسی سوزنی از توده کلیه بیمار 

هاي گرد کوچک قویاً پاتولوژي همانند توده استخوانی، تومور با سلول

شود. بیمار در مشهد گزارش می Ewing's sarcoma/PNETبه نفع 

ي استخوانی قرار و جراحی برداشتن توده T4تحت لامینکتومی 

مانی با وین دردوره شیمی چهارگیرد و سپس تحت درمان می

و  (Actinomycin) ، اکتینومایسین(Vincristine) کریستین

 Ifosfamide and)سیکلوفسفاماید به اضافه ایفوسفامید و اتوپوزاید

etoposide) (VAC+IE) گیرد و با توجه به توده کلیوي راست قرار می

در بهمن ماه  شود. به بیمارستان امام خمینی تهران ارجاع داده می

قرار  MR Venography (MRV)شکمی و  MRIار تحت بیم1398

در قسمت میانی  mm 103×122×200اي به ابعاد گیرد که تودهمی

با  cm10 به طول  IVCفوقانی کلیه راست با تومور ترومبوز به داخل 

گسترش به ناحیه سوپرا هپاتیک و نیز درگیري چندین لنف نود 

تحت اکوکاردیوگرافی  بیمار ).1شود (شکل آئورتوکاوال گزارش می

از محل  cm2 گیرد که تومور ترومبوز به فاصله از طریق مري قرار می

اسکن ریه بیمار یک نقص تیو در سی IVCاتصال دهلیز راست به 

 شود.پرشدگی کوچک در ابتداي شریان پولمونري راست گزارش می

بیمار توسط تیم جراحی اروانکولوژي و جراحی قلب، در اتاق عمل 

گیرد. روي تخت اتاق عمل، بیمار ب تحت عمل جراحی قرار میقل

          توسط اکوکاردیوگرافی از طریق مري مجدداً تحت بررسی

  گزارش RAگیرد که تومور ترومبوز سوپرا هپاتیک اما دور از میقرار 

  

  

  

  

  

راست و  هیکل یمقطع طول - A. ماریب  MR Venographyو یشکم MRI: 1شکل 

  .راست هیکل یمقطع عرض - IVC ،Bوز تومور ترومب

  
  

  

  

  

  

  

  

  تصویر جراحی برداشتن تومور  :2 شکل

  
شود. بیمار با برش میدلاین جراحی شود و آمبولی ریوي نیز رد میمی

شود و بدون اینکه بیمار شود و ابتدا شریان و ورید کلیه کنترل میمی

گیرد ار میاز بالا و پائین کبد تحت کنترل قر IVCتوراکوتومی شود، 

در قسمت میانی بین ناحیه  IVCگردد. سپس تومور ترومبوز خارج می

دلیل داشتن عروق کولترال هترومبوز و تحتانی کاملاً فیبروزه بوده و ب

گردد. پس از کنترل و فراوان این ناحیه توسط جراحی خارج می

گرفتن شریان و ورید کلیه راست، کلیه راست تحت رادیکال 

گیرد برداشتن آدرنال و غدد لنفاوي آئورتوکاوال قرار می نفرکتومی با

روز بعد بیمار با حال عمومی خوب و ارجاع جهت  سه). 2(شکل 

  شود.درمانی و رادیوتراپی از مرکز ترخیص میشیمی

  

  
  اي گرد کوچک ـهبا سلولStout سارکوم یوئینگ اولین بار توسط 

  بحث
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دهند تشخیص داده شد و در اغلب تشکیلات روزت میآبی رنگ که 

سارکوم  6و5شود.دیده می )q24)(q22;11t;12( آنها ترانسلوکاسیون

که  یوئینگ دومین تومور شایع استخوان در کودکان و بالغین است

در یک میلیون در بریتانیا و  93/2تا  2بروز سالیانه آن در حدود 

هاي ت و اغلب دیافیز استخوانایالات متحده آمریکا گزارش شده اس

کند اما سارکوم یوئینگ کلیه بسیار نادر است و در بلند را درگیر می

شود و اغلب در زمان سال دیده می 28مردان با میانگین سنی 

درمان سارکوم یوئینگ شامل  8و7آگهی ضعیفی دارد.تشخیص پیش

م منظور انجاباشد. بهدرمانی و رادیوتراپی میجراحی، شیمی

درمانی، داروهاي دوکسوروبین، وین کریستین و سیکلوفسفاماید شیمی

و به صورت آلترناتیو ایفوسفامید و اتوپوزاید توصیه شده است و 

از عمل داشته  پسدرمانی هم نتایج مثبتی دوره شیمی چهاردرمان با 

از جراحی در بیماران با لنفادنوپاتی بزرگ  پسرادیوتراپی  4است.

که با  شودرژین مثبت و وجود بافت باقی مانده توصیه میاي، ماناحیه

  9نتایج خوبی در بقاي این بیماران داشته است. Gy50-60دوز 

در برخی مطالعات توصیه شده است که درمان جراحی برداشتن 

تر انجام شود. درمان جراحی، بقاي بیماران را تومور هرچه سریع

 1970 به این سرطان از سال بخشد و بقاي کلی بیماران مبتلابهبود می

 %75طور تقریبی هکه این میزان بطوريهتاکنون افزایش داشته است ب

هرچند بقاي بیماران مبتلا به سارکوم  11و10و7گزارش شده است.

داري را اهاي اخیر در جهان روند رو به رشد معنیوئینگ در طی دهه

کمتر از  دهد ولی متاسفانه این شاخص در ایران بسیارنشان می

که میانگین بقاي کلی این طوريهمیانگین جهانی گزارش شده است ب

نظر باشد که بهمی %25ساله  پنجماه و میانگین بقاي  71/38بیماران 

از دلیل ناکافی بودن درمان موثر براي این بیماران است هرسد بمی

درمانی، برآورد صحیح دوز هاي کافی شیمیتجویز دوره رواین

تراپی و جراحی برداشتن تومور با مارژین منفی در افزایش بقاي رادیو

  12بیماران سارکوم یوئینگ در ایران موثر خواهد بود.

با توجه به نادر بودن وضعیت سارکوم یوئینگ کلیه و نیز تومور 

راحی اروانکولوژي و قلب به ترومبوز ایجاد شده در این بیمار، تیم ج

خوبی توانستند بدون انجام توراکوتومی، ترومبکتومی کرده و قسمتی 

همراه کلیه تومورال بیمار جراحی و خارج هفیبروتیک را ب IVCاز 

مورد معرفی شده نشان داد که تشخیص و درمان به موقع  کنند.

یت بیماران مبتلا به سارکوم یوئینگ علیرغم پیشرفته بودن وضع

تواند نقش مهمی در بقاي این هاي ادجوانت میبیماري در کنار درمان

   .بیماران ایفا کند
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Background: Ewing's sarcoma/Primitive neuroectodermal tumor (PNET) is a group of 

tumors with small round cells that originate from nerve stem cells. They are generally 

more common in children and often occur in the soft or bony tissues of the limbs, trunk, 

head, and neck. Ewing's sarcoma is a rare disease in the kidney and its tumor 

thrombosis into Inferior Vena Cava (IVC) is assumed as a very rare condition. 

Case Presentation: The patient was a 14-year-old boy who underwent an MRI of the 

thoracic and lumbar vertebrae due to paresthesia of the lower limbs, which showed the 

presence of the mass in the vertebrae of T3, T4, T5, and concurrently right kidney. The 

pathology report confirmed the diagnosis of Ewing’s sarcoma, PNET. The patient 

underwent T4 laminectomy and bone mass resection and then received 4 courses of 

chemotherapy with VAC + IE. In the next stage of treatment, the patient had abdominal 

MRI and MR Venography (MRV) that demonstrated a mass in the middle of the upper 

right kidney with a 10 cm length tumor thrombosis into IVC with extension to the 

suprahepatic area and involvement of several aortocaval lymph nodes. In January 2020, 

the patient was operated in Imam Khomeini Hospital Complex, Tehran by a midline 

incision, at first, the kidney artery and vein were controlled, and without thrombectomy, 

the IVC was controlled from above and below the liver, then the tumor thrombosis was 

removed. The right kidney underwent a radical nephrectomy. Three days later, the 

patient was discharged in good general condition and referred for chemotherapy. 

Conclusion: Because Ewing's sarcoma is a rare condition in the kidney, this case is 

considered a very rare case due to its tumor thrombosis. This case study showed that 

despite the advanced stage of the disease, early diagnosis and treatment of patients with 

Ewing's sarcoma, along with adjuvant treatments can play an important role in the 

survival of these patients. 
 

Keywords: Ewing's sarcoma, inferior vena cava, primitive neuroectodermal tumor, 

thrombosis. 
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