
  
 Bickerstaff          491 تيانسفال                

 

 
 1389آّبان ، 8شماره ، 68علوم پزشكي تهران، دوره مجله دانشكده پزشكي، دانشگاه

  

  يگزارش مورد: Bickerstaff تيانسفال
  
  

  

  

  
   *1منصوره تقاء

   1يمقدس عبدالرضا ناصر
    2پور آقاباقر يبهارك مهد

  
 نا،ي سمارستاني مغز و اعصاب، ب،ي داخل گروه-1

  .راني تهران، تهران، ايدانشگاه علوم پزشك
مركز توسعه پژوهش بيمارستان سينا، دانشگاه  -2

 .، ايرانعلوم پزشكي تهران، تهران

  
  
  
  
 مارستاني ب،ينيخم  امامابانيخ ،رانته :نويسنده مسئول*
  مغز و اعصاب ي بخش داخلنا،يس

  66348501: تلفن
email: toghae@sina.tums.ac.ir 

  21/06/1389:     تاريخ پذيرش18/03/1389: تاريخ دريافت مقاله                                                                      

  

. باشد ي با علت ناشناخته مي مركزي عصبستمي نادر در سيماري بكي Bickerstaff (BBE)  بيكراستافتي انسفال:مقدمه
 به موقع قابـل     صي گزارش نشده است اما با تشخ      راني در ا  ي دشوار است و تاكنون مورد     يماري ب ني ا صياگرچه تشخ 

 از هفته جهيشروع سرگ  وكي آرترسي با اختلال تعادل همراه با تكلم ديا  ساله 83خانم  : معرفي بيمار  .باشد يدرمان م 
اسـتروك   صي بـا تـشخ    مـار يب.  پـونز مـشاهده شـد      هي در ناح  گنالي س شي انجام شده افزا   MRIدر   .گذشته مراجعه كرد  

.  آمد  به وجود  ين تحتا يها  در اندام  نهي به صورت قر   يچند روز بعد ضعف عضلان     .تحت درمان قرار گرفت   ايسكميك  
 -مـايع مغـزي   يدر بررس ـ . دو طرفه مـشاهده گـشت  ي و بروز اختلال حس عمق  ي وتر يها  كاهش رفلكس  نهيدر معا 

 تي انـسفال  صي بـا تـشخ    مـار يب . حـاد گـزارش شـد      ينوروپات ي انجام شده پل   EMG-NCV و در    نيي پروت شيافزانخاعي  
رغـم   يعل: گيري  نتيجه.  كرد داي پ ي نسب هبود قرار گرفت و ب    ديكواستروئي و سپس كورت   IVIGتحت درمان با    بيكراستاف  

 و درمـان گـردد و اگـر چـه           صي تشخ ي داشته اگر به درست    ي مناسب آگهي  انسفاليت بيكراستاف پيش   هي اول ديم شد يعلا
  . استي سندرم ضرورني اصي تشخي برازي نكي اقدامات پاراكلنيباشد ول ي مهم ماري بسينيتظاهرات بال

  
  . ه مغز، بيكراستاف، تشخيص، درمان انسفاليت ساق:كليدي كلمات

  

  

 Bickerstaff’s Brainstem Encephalitis بيكراســتافتيانــسفال

(BBE) باشـد   ي م ي مركز ي عصب ستمي و نادر در س    زانيلي دم يماري ب كي
 ـا  اما احتمـالاً  .  مانده است  يكه علت بروز آن همچنان ناشناخته باق        ني

، شروع حاد و    BBE 1.ته باشد  داش ونيمي در اختلالات اتوا   شهي ر يماريب
 ي عـصب  ستمي است كه با اختلال در س      ي و آتاكس  ي افتالموپلژ شروندهيپ

 مـاران ياكثر ب . شود ي م يپررفلكسي و ها  ياري باعث اختلال هوش   يمركز
 ي دچـار بهبـود  اي و  رنديم ي از آنها م   ي دارند، تعداد كم   يپروگنوز خوب 

 ـلد ه ب 2.شوند يم عود كننده م   يناقص همراه با علا     ـ ا يوشـان پ  هـم  لي  ني
 ـ باره ممكن است تظـاهرات درگ      لني با سندرم گ   يماريب  اعـصاب   يري

 ـانـسفاليت    .مي شاهد باش ـ  يماري در روند ب   زي را ن  يطيمح  يمـار ي ب كي
  .شود ي به موقع درمان مصي با تشخ كه استينادر

  
  

  

  يـانـ و تحتيانـ فوقيها  ضعف اندامتـي ساله با شكا83 يخانم

  

 ـ آرتر سيهمراه با تكلم د     ناي س ـ مارسـتان ي ب ي در بخـش نورولـوژ     كي
 اختلال  ،يتيروضعي غ جهي هفته قبل دچار سرگ    كي از   ماريب.  شد يبستر

ــ خفياريراه رفــتن و اخــتلال هوشــ ــود (Confusion) في از . شــده ب
 ي نبـود، اخـتلال اسـفنكتر      يشـاك هـا     اندام ي و پارستز  ينيسردرد، دوب 

 مـار يب. كـرد  يرا ذكـر نم ـ    ري عفونت اخ  اينداشت و سابقه ابتلا به تب       
. كـرد  يرا ذكر م (HLP)  خون بالايو چرب (HTN) سابقه فشار خون بالا

 ـ اعـصاب كران نـات يبـود و در معا  Confusion  گيجـي  دچارماريب  الي
در . اشـت  ند ي افتـالموپلژ  ي دوطرفه مشهود بوده ول    ي افق ستاگموسين

 ري سـا .وجود داشت Truncal ataxia اي  آتاكسي تنهيا  مخچهناتيمعا
 Hyperيا عهي در بدو ورود ضـا ماريمغز ب MRI در.  نرمال بودناتيمعا

intense بدونEnhancement  پونزهيدر ناح  (Pons) انفاركتوسبه نفع  

Infarction    ـ بـه شـرح ز     ماريخون ب  شيآزما ).1 شكل(گزارش شد   ري
، )µl10900-4100 :نرمـال  WBC( :µl13100( خـون  ديسـف   گلبول: بود

  gm/dl2/16-2/13(، ESR :62 نرمال (gm/dL7/9:  (Hb)نـيوبـهموگل
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 Hyper intense يا عهي در بـدو ورود كـه ضـا   ماريمغز ب MRI از يي نما:1 -شكل
  . مشهود استPons هي در ناحEnhancementبدون 

  
، )mg/dl21-7: نرمــال BUN(: mg/dl47)(، اوره )30كمتــر از : نرمــال(

 mg/dl4/8: ، كلسيم )mg/dl4/1-5/0: نرمال Cr( :mg/dl7/1)(نين  يكرات
ــال( ــت )mg/dl4/10-9/8( ،LDH :U/L358) U/L250-0: نرمـ ، پلاكـ
)Plt( قند خون ناشتا ،)FBS( ،اسيد اوريك، سديم، پتاسـيم ،CPK  ،PT و 

PTT     هاي     در محدوده نرمال بودند، تستVDRL     و رايت منفي گزارش 
هـاي    تحت درمان با قـرص Ischemic strokeبيمار با تشخيص . شدند
ــپ ــتاتين ا و سيموmg/daily80رين يآس ــر mg/daily20س ــق زي  و تزري

پـس از پـنج روز      .  قـرار گرفـت    mg/bd60جلدي آمپول انوكساپارين    
در معاينه تشديد ضعف عضلاني ابتدا در     . اختلال راه رفتن تشديد شد    

ــان     ــده و همزم ــت ش ــاني ياف ــدام فوق ــاني و ســپس در ان ــدام تحت ان
با شك به پلي نوروپاتي     . تدريج كاهش يافتند    هاي وتري نيز به     كسرفل

 دامنـه  حاد براي بيمار الكتروميوگرافي انجام شد كه در آن افت شـديد   
اعـصاب حـسي    . در اعصاب حركتي مشاهده شد     (Amplitude) امواج

يافتـه  .  گرفته شـد   )LP(سپس از بيمار نمونه مايع نخاعي       . نرمال بودند 
بـا   . بـود  )mg/dl8/195) mg/dl45-15ار پـروتيين     بيم ـ LPغيرطبيعي  

هاي مختلف بيمار را بـا        توجه به تظاهرات باليني بيمار و نتايج بررسي       
 تحــت درمــان بــا ايمونوگلوبــولين Bickerstaffتــشخيص انــسفاليت 

  ت عدم ـبه عل. مـقرار دادي) ج روزـ گرم در پنIVIG) 120ا ـدي يـوري

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

   .Hyper intenseنواحي از بين رفتن  ، سالدو پس از مغز MRI: 2 -شكل

  
 روز  پـنج  متيل پردنيزولون براي     mg500روزانه   بهبودي مطلوب بيمار  

 بهبـودي    ماه سير  سهپس از آن بيمار در طي       . به درمان وي اضافه شد    
 سال بيمار قادر است با كمك عصا راه بـرود و            پس از دو  . را طي كرد  

در بررسـي   . ه حد مطلوب رسيده است    همچنين قدرت عضلاني وي ب    
MRI مغز بيمار نواحي Hyper intense2 شكل(  از بين رفته است.(  

  
  

م اختلال حـاد  ي را با علاماريهشت ب Bickerstaff ،1957در سال 
همراه بـا اخـتلالات   ) ي و آتاكسي افتالموپلژ،يآلودگ خواب(ساقه مغز   

ــه  ذكــر شــدطي كــرد كــه وجــود شــراي معرفــي و حركتــيحــس ه ب
 3. شديگذار نام Brainstem Encephalitis (BBE)  Bickerstaff’sعنوان

 ـ تشخيارهاي داشت معانيبBickerstaff  طبق آنچه  ـ ايصي  سـندرم  ني
 ـدرگ )1: عبارتند از   ـ پ يري )  يافتـالموپلژ ( يمتقـارن چـشم     و شروندهي

 ـ يارياخـتلال سـطح هوش ـ  ) 2  چهار هفتـه  ي در ط  يهمراه با آتاكس    اي
 4. بـه نرمـال  كي نزديقدرت عضلان) 3 و ي وتريها  رفلكسشيافزا

Odaka  ــا بررســي 2003نيــز در ســال  بيمــار درگيــري تــدريجا 62 ب
همراه با آتاكسي در    ) لموپلژيافتا(پيشرونده دوطرفه و متقارن چشمي      

 ـ هفته، اختلال سطح هوشياري و هايپررفلكـسي را از علا     طي چهار  م ي

بحث
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BBE  صي مـسجلي بـراي    از آنجايي كه روش تشخي ـ2. اعلام كردBBE 
هـاي افتراقـي شـامل مولتيپـل         وجود ندارد، بايد گروهي از تـشخيص      

اسكلروزيس، بيمـاري بهجـت، بيمـاري لايـم، لكوانـسفالوپاتي چنـد             
 تومورهاي ساقه مغز و     5،يدوز، بيماري ويپل  يكانوني پيشرونده، ساركو  

اكثـر ايـن بيمـاران شـرح حـالي از عفونـت قبلـي               . را رد نمود   6لنفوم
 بيماراني  7و8.دهند  را مي  )URI(وصا عفونت سيستم تنفسي فوقاني      مخص

 و يا كمتر    سهكه قدرت عضلاني آنها بر اساس معيارهاي تعريف شده          
 در نظـر    BBEو   )GBS(باشد به عنوان همپوشـاني سـندرم گـيلن بـاره            

   2و9.باشد شوند كه اين همراهي امري شناخته شده مي گرفته مي
 ـ(  مغـز  MRI از   توان  مي BBEبراي تشخيص    صـورت افـزايش      هب

خصوص ناحيه پـونز   هكه وسيع و نامنظم بوده و ب   T2سيگنال در نماي    
ــي  ــر م ــي    را درگي ــين م ــاري از ب ــود بيم ــا بهب ــد و ب ــد كن  10و11،رون
 ـ        (الكتروميوگرافي   صـورت   هدر موارد همپوشاني با سندرم گيلن بـاره ب

(Acute motor axonal neuropathy)  و تعيين سـطح Anti-GQ1b IgG 
، )گـردد   به ميـزان قابـل تـوجهي مثبـت مـي        BBEكه در بيماران    (سرم  

IVIG و   11هـاي پيـشنهادي شـامل پلاسـمافرز         درمـان  10.استفاده كرد 
13 

ــب  . اســت ــه تركي ــر اســت ك ــه ذك ــل IVIGلازم ب ــالاي متي  و دوز ب
 بـا بررسـي   2008 در سال  Ito 14.پردنيزولون اثرات درماني بهتري دارد    

 كه همه آنها دچار افتالموپلژي و آتاكسي بودند         BBEبه   بيمار مبتلا    53
متوسط سن اين بيمـاران     . اعلام كرد كه بيشتر افراد شامل مردان بودند       

. افراد وجود داشت  % 96 م عفونت تنفسي فوقاني در    يعلا.  سال بود  40
و %) 29(، اسـهال    %)32(، دوبينـي    %)47(م شـامل آتاكـسي      يساير علا 

در طـي مـدت بيمـاري هماننـد بيمـار           . دندبو%) 9(اختلال هوشياري   
و % 42مـوارد، اخـتلالات حـسي در        % 49 ها در  مطالعه ما ضعف اندام   

بـا  %) 35(اكثـر بيمـاران   . افـراد ظـاهر شـد   % 38در  يبابينسكرفلكس  
 ـ% 13تجويز ايمونوگلوبولين وريدي درمان شـدند و         هـا پـس از      نا آ ب

   8.دوره درمان بهبودي كامل پيدا كردند
Odaka بيمار   62 پس از مطالعه     2003ر سال    د Bickerstaff  اعلام 

. كرد كه تمامي بيماران دچار افتالموپلژي اكـسترنال و آتاكـسي بودنـد            
از بيماران در مدت بستري دچار اختلال هوشياري شدند و تمـام   % 74

% 60. آنهايي كه هوشياريشان  مختل نبود دچار هايپررفلكـسي بودنـد          
مثبـت   يبابينسكآنها داراي رفلكس    % 40 و   بيماران دچار ضعف اندام   

 مغـز   MRIضـايعات غيرطبيعـي در      . دچار ديس آرتري بودنـد    % 16و  
 اكثر بيماران بـالاتر از حـد        CSFين  ياز بيماران مشهود بود و پروت     % 30

 15 2008 در سالRooz  موارد معرفي شده توسط 2.طبيعي گزارش شد
 ـ شامل علاHo16 و نيز Wang 7 و 6 2006 در سال Sharma و م بـاليني  ي

 معـرف يـك     2007 در سـال     Doudierمطالعـه   . و پاراكلينيك فوق بود   
 است كه با تظاهرات تب و عفونت تنفـسي          Bickerstaffمورد بيماري   

هـا   آلودگي، ضعف اندام   مراجعه كرده بود و طي يك هفته دچار خواب        
مار  مغز بي  MRI. ين مشهود بود  ي بيمار افزايش پروت   LPدر  . و آفازي شد  

امـا مطالعـه    17.داد اي را در ناحيه ساقه مغز نشان نمـي  هيچگونه ضايعه 
Doudier      معرف يك مورد بيماري Bickerstaff       است كه بـا تظـاهرات 

تب و عفونت تنفـسي مراجعـه كـرده بـود و طـي يـك هفتـه دچـار                    
 بيمـار افـزايش     LPدر  . هـا و آفـازي شـد       آلودگي، ضعف انـدام    خواب
اي را در ناحيـه    مغز بيمار هيچگونـه ضـايعه  MRI. ين مشهود بود يپروت

 وجـود   Mondejar بـا ايـن حـال مطالعـه          17.داد ساقه مغز نـشان نمـي     
 Bickerstaff  را در تــشخيص انــسفاليت Hyper intenseضــايعات 

بيمار مـا    MRIهمانگونه كه ذكر شد اين ضايعات در        . ضروري دانست 
   18.اند نيز مشهود بوده

ثـر مـوارد گـزارش شـده افتـالموپلژي و           در بيمار ما بر خلاف اك     
همچنين سابقه عفونت قبلي را ذكـر        .رفلكس بابينسكي وجود نداشت   

 ـدر واقـع از لحـاظ بـاليني علا         .كـرد  نمي هـاي   م بيمـار مـا بـا گفتـه        ي
Bickerstaff         مطابقت نداشته ولي شواهد آزمايشگاهي و پاسخ مناسب 

 BBE و متيل پردنيزولون، اثبات كننده تشخيص        IVIGبه درمان تركيبي    
 در بيمـار    GBSهمچنين وجود ضايعات ساقه مغز همراه بـا         . باشند مي

در ايران گزارشي .  استBickerstaffفوق تاييد كننده تشخيص سندرم     
از اين بيماري موجود نيست و بيمار ما با بـسياري از مـوارد گـزارش                

تـوان   ا توجه به مـوارد فـوق مـي        ب. شده در ساير كشورها تفاوت دارد     
ي كـافي  ي بـه تنهـا  BBEنتيجه گرفت كه معيارهاي باليني بـراي اثبـات        

در مـواردي كـه      CSF و   MRIباشـند و مـوارد پاراكلينيـك شـامل           نمي
نيـز بـراي    EMG-NCSشواهدي به نفـع نوروپـاتي وجـود دارد انجـام        

 توانـد بـازنگري معيارهـاي     توصـيه ايـن مقالـه مـي        .تشخيص لازمنـد  
تشخيص ايـن   . هاي پاراكيلينيك باشد    با احتساب يافته   BBEتشخيصي  
تواند با تجويز به موقع دارو منجر به بهبـودي بيمـار شـود،       بيماري مي 

كه اگر به اين بيماري فكـر نـشود تمـام مـشكلات بيمـار بـه             در حالي 
حساب اسـتروك گذاشـته شـده و بيمـار از دريافـت درمـان محـروم                 

  . گردد مي
   .با سپاس از مركز توسعه پژوهش بيمارستان سينا :اسگزاريسپ
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Background: Bickerstaff's brainstem encephalitis (BBE) is a very uncommon central 
nervous system disease with unknown etiology. As it is usually responsive to treatment, 
the diagnosis this disease is important. It seems There is no reported Bickerstaff's 
brainstem encephalitis case in Iran. 
Case presentation: An 83 year old woman presented with vertigo, ataxia and dysarthria 
from a week prior to admission. Her T2 weighted MRI revealed high intensity lesions in 
the pons area. She received treatment with impression of ischemic stroke. After few 
days, lower extremities became weak symmetrically and deep tendon reflexes 
depressed. Deep sensory loss was noted too. The EMG-NCV studies showed acute 
polyneuropathy and in CSF examination increased protein content was noted. The 
patient improved after IVIG and corticosteroid therapy with impression of Bickerstaff's 
brainstem encephalitis. 
Conclusion: In spite of severe initial presentation, Bickerstaff's brainstem encephalitis 
has a good prognosis if it diagnosed and treated properly. Although clinical features is 
too important, but paraclinical work up are necessary to diagnose this syndrome. 
 
Keywords: Brainstem encephalitis, bickerstaff, diagnosis, treatment. 
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