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چکیده
Juvenile Myelomonocyticلوسمی میلومونوسیتیک جوانان : زمینه و هدف

Leukemia (JMML)باشد که سیري مزمن میلوئید میةبدخیمی مهاجم رد
این . اندو تمایز خود را حفظ کردهداشته و سلولهاي این بیماري توانایی تکامل

،به دلیل نادر بودن بیماري. نمایدمورد در یک میلیون نفر بروز می2/1بیماري تقریباً
در اغلب مواردنآشنایی با معیارهاي تشخیصی آو همچنین عدم تنوع علایم بالینی

با اله هدف این مق.شوندتشخیص این بیماري با چالش مواجه میدرپزشکانۀعام
تا مروري جامع بر تشخیص و درمان این بیماري داشته کند ی بیمار سعی میمعرف
.باشد

هپاتواسپلنومگالی، رنگ علایماي که با حاضر پسر چهار سالهۀمقال:معرفی بیمار
این CBCدر . نمایدمعرفی می،پریدگی، تب و دیسترس تنفسی مراجعه کرده بود

و شمارش L/109×10000مارش گلبول سفید بیشتر از سازهاي میلوئید، شبیمار پیش
وجود داشت و جمعیت سلولهاي بلاست در L/109×1000ها بیشتر ازمونوسیت

وگلوبین جنینی منفی و همکروموزوم فیلادلفیا. بود% 20کمتر ازنیزمغز استخوان
بیماري ولی با قطع درمان مجدداً،پاسخ بیمار به شیمی درمانی کامل بود. طبیعی بود

دلیل عوارض عفونی هباما،پیوند مغز استخوان براي بیمار انجام شد. کردعود می
. حاصل از پیوند بیمار فوت نمود

تکامل و تمایز يگرچه پروتکلهاي مختلف شیمی درمانی که باعث القاا:گیرينتیجه
ولی ،کار گرفته شده استهشوند بصورت موفقی در درمان این بیماري بسلولها می

با این . استJMMLدر حال حاضر پیوند مغز استخوان تنها درمان قطعی و نهایی
پذیر بوده و ی عود بیماري بعد از پیوند امکانبزرگترین نگرانی یعندرمان اولاًةشیو
بنابراین در انتخاب بیماران .جا در دسترس نیستپیوند مغز استخوان در همهثانیاً

.کار گرفته شودهباید دقت مناسبی بیبراي پیوند مغز استخوان م
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مقدمه
ز ا) JMML(لوسمی میلومونوستیک نوجوانان 

میلودیسپلاستیک - هاي نادر و مهاجم میلوپرولیفراتیوبدخیمی
هاي کودکان یبدخیم% 2وده که حدوداً کمتر از در کودکان ب

دلیل هب. )3-1(کندمورد در هر میلیون نفر بروز می2/1و 
ی آن تشخیص این نادر بودن بیماري و تنوع علایم بالین

پزشکان ۀامساز بوده و حداقل براي عبیماري اغلب مشکل
آوردال مشکل تشخیصی به بار مین اطفاعمومی و متخصص

کبد و طحال، تب، بزرگی: علایم بالینی شایع شامل. )1(
ن خصوصاً مونوسیتها هاي سفید خوافزایش شمارش گلبول

در واقع . )6-1(باشدسازهاي میلوئید میو افزایش پیش
ی و توانند در عفونتهاي میکروبتمام علایم مذکور می

حساسیت بیش از حد . )5(ویروسی نیز وجود داشته باشند
–میلوئید به فاکتور رشد گرانولوسیتةسازهاي ردپیش

-GM-CSF) (Granulocyte(ماکروفاژ Macrophage

Colony Stimulating Factor ( که در واقع کلید
ابزار تشخیصی حساسی است ،تشخیصی این بیماري است

فونتهاي ویروسی نیز ممکن است دلیل اینکه در عهولی ب
- 5, 1(شودعلامت غیر اختصاصی محسوب می،بروز کند

ندرت در خون محیطی ه دار بهاي قرمز هستهگلبول. )8
میزان ،شوند و در حدود نیمی از بیمارانمشاهده می

،1،2،5،7(افزایش یافته است ) HbF(هموگلوبین جنینی 
ي بر اساس توجه که تشخیص این بیمارییاز آنجا.)8

لینی و آزمایشگاهی صورت پزشک به معیارهاي تشخیصی با
ارائه شوند؛ه میمشاهدندرت هباین بیماران نیز پذیرد و می

معیارهاي ، مروري بر این بیماري،این مقاله با معرفی بیمار

هاي علمی در این باره خواهد تشخیصی آن و بیان تازه
. داشت

گزارش مورد
با علایم تب، سرفه، 1387اي در آبان ماه سالهپسر چهار

حالی و اپیستاکسی ترس تنفسی، درد استخوانی، بیدیس
-سانتی5/38حرارت ۀدرج،فیزیکیۀدر معاین. بستري شد

ه خس سینبار در دقیقه به همراه خس50نفس گراد، تعداد ت
سر و گردن رنگ پریدگی ۀدر معاین. و بازدم طولانی داشت

به همراه پتشی در مخاط چشم و کام نرم مشاهده مخاطات 
دنده و طحال ۀمتر زیر لبسانتی3شکم، کبد ۀدر معاین. شد

. اي لمس گردیدسانتی متر زیر لبه دنده3نیز حدود 
l/103در بررسی آزمایشگاهی شمارش گلبولهاي سفید 

، %1ها ، بازوفیل%29، لنفوسیتها %36ها نوتروفیل(6/44× 
و % 9، سلولهاي باند %6، پرومیلوسیتها %4وسیتها میل

، هموگلوبین l/106×9/2گلبولهاي قرمز %) 11مونوسیتها 
gr/dl7/8 شمارش پلاکتها ،dl/103×8 گلبولهاي قرمز ،
یکصد گلبول سفید و يعدد به ازاNRBC (3(دار هسته

LDH المللی گزارش شدواحد بین625به میزان .
و زمان نسبی ) PT(، زمان پروترومبین هاي کبديتست

روبین مستقیم و غیر ، بیلی)aPTT(ترمبوبلاستین فعال شده 
، اوره، کراتینین، سدیم، پتاسیم، کلسیم، فسفر، اسیدمستقیم

. طبیعی گزارش شدۀاوریک همگی در دامن
هاي سرم براي توکسوپلاسموز، باديبررسی آنتی

هرپس یک و دو، اپشتین هايسایتومگال ویروس، ویروس
مثبت و ) IA(به روش ایمونواسی IgGبارویروس از نظر 

Cبادي بر علیه ویروس هپاتیت آنتی. منفی بودIgMاز نظر 

.و تست توبرکولین منفی گزارش گردیدELISAبه روش 
.نیز طبیعی بودHb F)(میزان هموگلوبین جنینی
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کز بر اطراف طرح رتیکولر دو طرفه با تمردر گرافی ریه
.هیل هر دو ریه مطابق با نماي عفونتهاي ویرال دیده شد

، CD 10 ،CD 19:در آزمایش فلوسیتومتري مارکرهاي
CD 20 ،CD 3 ،CD 5 ،CD 13 وCD 14 وCD

ولی این اطلاعات ،مورد بررسی قرار گرفتCD 34و 33
. به تشخیص کمکی نکردند

میلوئید ةش نسبت رددر آسپیراسیون مغز استخوان افزای
بلاست، تغییرات مگالوئید و % 5-10به اریتروئید، حدود 

دیسپلاستیک در هسته و سیتوپلاسم پره کورسورهاي 
. میلوئید دیده شد

مذکر طبیعی G-bandingکاریوتایپ بیمار به روش 
46 و بررسی از نظر کروموزوم فیلادلفیا و ترانسلوکیشن

)22;9 (BCR-ABLنفی بودنیز م     .
بیمار یک نوبت تحت درمان با رژیم سیتوزین آرابینوزاید 

قرار گرفت ولی GCSF+ رتینوئیک اسید + اتوپوزاید + 
دلیل حضور بلاست در خون محیطی و عود بیماري درمان هب

دوز + اتوپوزاید + در سه نوبت با رژیم سیتوزین آرابینوزاید 
. امه یافتپایین سیتوزین آرابینوزاید اد

بیمار بعد از هر نوبت کموتراپی پاسخ کامل درمانی 
. داشت و بعد از نوبت اول کاندید پیوند مغز استخوان شد

-هولی متاسفانه ب،نوبت کموتراپی دریافت کرد4در مجموع 
،دلیل عوارض عفونی در طی درمان پیوند مغز استخوان

. بیمار فوت نمود

بحث
سازي تلال کلونال در تولید و خوناخJMMLبیماري 

ز مغز استخوان است که در اوایل دوران شیرخوارگی برو
اي این بیماري با افزایش تولید و تکثیر سلوله. کندمی

همچنین با . شودمونوسیت و گرانولوسیت مشخص می
سازي؛ سازمان توجه به اختلال در کیفیت تولید و خون

بیماریهاي ةا در زمراین بیماري ر) WHO(بهداشت جهانی 
)5،9،10(.میلوپرولیفراتیو آورده است/ میلودیسپلاستیک 

پره (سازهاي پیشۀرویدر لوسمی میلوئید حاد تکثیر بی
میلوئید بدون تمایز سلولی همراه با سرکوب ) کورسورها

ولی در ،شوده میمشاهدسازي طبیعی در مغز استخوان خون
یک ۀرویتکثیر بیJMMLل بیماریهاي میلوپرولیفراتیو مث

-ظ توانایی تکامل و تمایز بروز میسلولی با حفةیا چند رد

رغم حضور پره کورسورهاي در بیمار ما نیز علی)1(. نماید
سلولهاي بلاست در خون محیطی وجود گاهاً،میلویید
ولی جمعیت سلولهاي بلاست در مغز استخوان ،داشت

میلویید و ةي در رددر عین حال دیسپلازو% 20کمتر از 
. شداریترویید دیده می

هاي معیوب مسبب این بیماري در با مشخص شدن ژن
پیشرفت زیادي حاصل JMMLفهم و درك بیماریزایی 

هاي گزارش شده در این بیماري مربوط جهش. شده است
این . کنندرا کنترل میRASهایی است که مسیر به ژن

انتقال پیام براي کنترل تقسیم و هاي اصلی مسیر یکی از راه
NF1 ،N RAS،K:این ژنها شامل. تکثیر سلولی است

RAS ،PTPN 11 وCBLشناسایی این ژنها . باشندمی
. امید زیادي براي تشخیص و درمان بهتر ایجاد کرده است

به روش سفانه امکان بررسی این ژنهاأمت)1،3،5،7(
PCRدر شرایط ما فراهم نبود.

در بیماران مبتلا به نوروفیبروماتوز JMMLانسیدانس 
کودکان % 11. بار شایعتر از سایر کودکان استI ،200تیپ 

حدود . مبتلا به نوروفیبروماتوز هستندJMMLمبتلا به 
مبتلا به Iنیمی از بیماران مبتلا به نوروفیبروماتوز تیپ 

یکی از این JMMLشوند که هاي میلوئید میبدخیمی
)1،5(. تواند باشدرد میموا

-افزایش میJMMLدر سندرم نونان نیز احتمال بروز 

JMMLدر عین حال در دو سوم بیماران مبتلا به . یابد

خوشبختانه بیمار ما علایم )1،5،7(. کاریوتایپ نرمال است
داد و کاریوتایپ طبیعی هیچیک از دو سندرم را نشان نمی

.داشت
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بیماري ) JMML(نوستیک جوانان لوسمی میلومو
مهاجمی است که از نظر بالینی با تکثیر بیش از حد 

حال، ریه و مونوسیتها و تهاجم آنها به بافتها مثل کبد، ط
)1،3،5،7،11(. شوددستگاه گوارش مشخص می

قبل از دو سال JMMLنیمی از بیماران مبتلا به 
تب، سرفه، علایم شایع شامل. شوندتشخیص داده می

، ، لنفادنوپاتی، بزرگی کبد و طحالعفونت، رنگ پریدگی
و ) ايهاي شیر قهوهاگزما، گزانتوم و لکه(یعات جلدي ضا
: نی این بیمار شاملعلایم بالی. باشندهرات هموراژیک میتظا

خس سینه، هپاتواسپلنومگالی، انمی و پتشی تب، سرفه، خس
یم جلدي و علادر سر و گردن بود، همچنین بیمار 

شبیه JMMLتظاهرات بالینی .لنفادنوپاتی نداشت
عفونتهاي ویروسی مثل ویروس اپشتین بار، ویروس 

بوده B19ویروس و پارو6- سیتومگال، هرپس سیمپلکس 
ممکن است JMMLو از طرف دیگر بیماران مبتلا به 
. طور همزمان گردندهدچار عفونتهاي ویروسی مذکور ب

فقط از طریق ونتهاي ویروسی مذکوراز عفJMMLافتراق 
،2(.باشدهاي کروموزومی ممکن میبررسی ژنتیک و آسیب

لکوسیتوز و ،زمایشگاهی در بیمار ماآدر بررسی )5
ولی میزان هموگلوبین جنینی نرمال ،مونوسیتوز دیده شد

% 10بیش از HbFمیزان ،بیماران% 75در بیش از . بود
تواند موگلوبین جنینی میولی در سایر بیماران ه،است

)8(.طبیعی باشد
در گذشته از مجموعه علایم JMMLبراي تشخیص 

:)7(شداستفاده می،آورده شده است1زیر که در جدول 
هاي دخیل در بروز این بیماري در سال با شناسایی ژن

در شهر ژنو و در کشور سوئیس معیارهاي تشخیصی 2006
)2جدول (. )7(جدیدي پیشنهاد شد

مطالعات مختلف نشان داده است که کاهش شمارش 
طحال مهمترین معیارهاي ارزیابی ةهاي سفید و اندازگلبول

)3جدول . ()7(پاسخ به درمان در بیماران است

JMMLمعیارهاي فعلی براي تشخیص : 1جدول 

مورد از موارد زیر2حداقل همه موارد زیر
حضور پره کورسورهاي میلوئید در خون محیطی- BCR/ABL)22;9 (t١عدم وجود ژن ترکیبی - ١
l /000/10هاي سفید بیش از شمارش گلبول- l1000٢/شمارش قدر مطلق مونوسیتها بیش از - ٢
)Hb F(افزایش میزان هموگلوبین جنینی - ٣سلول بلاست در مغز استخوان% 20کمتر از - ٣

GM-CSFازدیاد حساسیت به - ٤
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پیشنهاد شده در کنفرانس ژنوJMMLمعیارهاي تشخیصی : 2ل جدو

ولی داشتن ،براي تشخیص بیماري معیارهاي گروه اول را داشته باشندکه لازم است ،بیمارانی که معیارهاي تشخیصی گروه دوم را دارند
معیارهاي تشخیصی گروه ه کلازم است ،همچنین بیمارانی که معیارهاي گروه دوم را ندارند. معیارهاي گروه سوم براي آنها ضروري نیست

.اول و سوم را داشته باشند
JMMLمعیارهاي پاسخ به درمان در : 3جدول 

لوسمی میلومونوسیتیک نوجوانان قبل از پیوند مغز استخوانۀهاي درمانی توصیه شده براي معالجرژیم: 1شکل  
)هر سه هفته یکبار(رژیم استاندارد 

:شیمی درمانی-
 آمپول سیتوزین آرابینوزاید)Ara-C (100ورت انفوزیون بع از سطح بدن روزانه بصومیلی گرم به ازاء هر متر مر

)6از روز صفر تا (مداوم 
 4تا 0از روز (میلی گرم به ازاء متر مربع از سطح بدن روزانه 100آمپول اتوپوزاید(
 9روز (میلی گرم به ازاء هر متر مربع از سطح بدن 5/1آمپول وین کریستین(
:درمان محرك تمایز و تکامل-
13 -20تا 10از روز (میلی گرم به ازاي هر مترمربع از سطح بدن 75- 100د رتینوئیک اسی-سیس (

در صورت عود یا پیشرفت بیماري
)ته یکبارهف4تا 3هر ) (Salvage(رژیم نجات بخش 

:شیمی درمانی-
 میلی گرم به ازاء هر متر مربع از بدن روزانه بصورت انفوزیون مداوم وریدي 100آمپول سیتوزین آرابینوزاید

)4تا 0روزهاي (
 4تا 0از روز (میلی گرم به ازاء هر متر مربع از بدن روزانه 100آمپول اتوپوزاید(
:درمان محرك تکامل و تمایز-
میلی گرم به ازاء هر متر مربع از سطح بدن بصورت تزریق زیر 15یر پایین آمپول سیتوزین آرابینوزاید  دوز و مقاد

)15تا 6از روز (جلدي 

گروه سومگروه دومگروه یک
:تمام مواردز یر

اسپلنومگالی- ١
قدر مطلق شمارش مونوسیتها بیش از - ٢

/l1000
بلاست در خون محیطی یا در مغز استخوان - ٣

%20کمتر از 
BCR/ABLو ژن ترکیبی t)9;22(نبود - ٤

سال13سن کمتر از - ٥

:کی از موارد ذیلحداقل ی
یا            RASموتاسیون سوماتیک در - ١

PTPN 11
تشخیص بالینی نوروفیبروماتوز تیپ یک یا - ٢

NF1موتاسیون ژن 

7مونوزومی - ٣

:مورد از موارد ذیل2حداقل 
پره کورسورهاي میلوئید در خون محیطی - ١
l000/10گلبولهاي سفید بیشتر از - ٢
براي سن HbFافزایش - ٣
لونال غیر طبیعی به جز سیتوژنتیک ک- ٤

7مونوزومی 

پاسخ نسبی بالینیپاسخ کامل بالینی

مقدار اولیه و هنوز بیش % 50هاي سفید کمتر از شمارش گلبولl /000/20کمتر از هاي سفیدشمارش گلبول
.استl /000/20از 

طحالةاز انداز% 25کاهش طحالةی شدن اندازطبیعاسپلنومگالی
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قبل از پیوند مغز JMMLهاي درمانی شیوه:درمان
استخوان 
هاي شیمی درمانی در درمان هاي درمان و رژیمشیوه
JMMLر این زمینه وجود نداردمتنوع بوده و توافق نظر د .

تاکنون هیچ شیوه و روش درمانی در این بیماري نتوانسته 
،1،5(ثر باشدؤاست در کاهش عود بیماري بعد از پیوند م

7،11( .
هاي درمانی از سیاست مشاهده و انتظار تا درمانهایی شرو

متفاوت ،شودمثل آنچه براي لوسمی میلوئید حاد استفاده می
. )1،5،7(بوده است
مخلوطی از JMMLزایی که ماهیت بیماريییاز آنجا

سندرم میلودیسپلاستیک و بیماري میلوپرولیفراتیو است؛ به 
درمان ترکیبی شامل داروهاي محرك تکامل کهرسدنظر می

و تمایز سلولی مثل اینترفرون، رتینوتیک اسید و دوز پایین 
هاي شیمی اه رژیمبه همر) Ara-c(آرا بینوزاید سیتوزین

. ثر باشدؤتکثیر سلولهاي بدخیم مةکننددرمانی کنترل
-جا در دسترس نمیچون پیوند مغز استخوان در همه

هاي درمانی جایگزین قبل از پیوند طراحی شده رژیم،باشد
ذیل از موفقیت خوبی برخوردار ۀبراي نمونه برنام. است

پنج بیمار با ،هدر این مطالع. )3()1شکل (.بوده است
که سه نفر بیش از یکسال ) ماه24تا 6(ماه 13متوسط سنی 

بعد . ابتدا با رژیم استاندارد تحت درمان قرار گرفتند،بودند
علایم بیماري بازگشت ماه در سه بیمار مجددا26ًتا 5از 

Salvageبنابراین درمان از رژیم استاندارد به رژیم ،نمود

یک دوره از این درمان علایم بیماري بعد از . تغییر یافت
27طور متوسط بیماران با این روش هب. خاموش شدمجدداً

.)3(خوشبختانه هیچیک از بین نرفتندماه درمان شدند و
سفانه بیمار مورد نظر با روش درمانی استاندارد و حتی أمت
پاسخ درمانی کامل به مدت طولانی Salvageژیم ر

.بنابراین کاندید پیوند مغز استخوان گردید،نداشت

ضروري JMMLدر گذشته برداشتن طحال براي درمان 
این عمل در طول که ولی امروزه مشخص شده است ،بود

،5،10(استتأثیرعمر بیماران و احتمال عود بیماري بی 
12( .

که بیمار بدون علایم در صورتی،شودامروزه توصیه می
ۀفقط بیمار تحت نظر قرار گرفته و مداخل،ی استبالین

ولی اگر افزایش قابل توجه ،درمانی  ضرورتی ندارد
هاي سفید، علایم ریوي و یا بزرگی شدید شمارش گلبول

50(مرکاپتوپورین -6از داروي ،کبد و طحال بروز نماید
با یا ) گرم  به ازاي هر متر مربع از سطح بدن روزانهمیلی

گرم به میلی100به میزان )( ATRA(وتیک اسید بدون رتین
. )1،5(استفاده شود) ازاي هر متر مربع از سطح بدن روزانه

حال عمومی بیمار بد باشد یا پاسخ ،اگر در زمان مراجعه
از داروي سیتوزین ،بیمار به درمان خوراکی خوب نباشد

ع از هر متر مربيگرم به ازامیلی40(آرابینوزاید با مقادیر کم 
روز استفاده خواهد شد؛ در 5به مدت ) سطح بدن روزانه

از که صورت شکست این درمان در قدم بعدي بهتر است 
هر يگرم به ازامیلی2000(دوز بالاي سیتوزین آرابینوزاید 
30(فلو دارابین ةعلاوهب) متر مربع از سطح بدن روزانه

به مدت ) هر متر مربع از سطح بدن روزانهيگرم به ازامیلی
. )1(روز استفاده گردد5

مثل ) High Risk(در کودکان در معرض خطر بیشتر 
در 33000شمارش پلاکت کمتر از ،کودکان بالاي یکسال

لیتر امکان بهبودي بدون پیوند مغز استخوان تقریباً غیر میلی
ممکن بوده، بنابراین گرچه کنترل بیماري با استفاده از شیمی 

ولی در درازمدت پیوند ،ثر استؤر کوتاه مدت مدرمانی د
-1،3،5،7،10،12(مغز استخوان را باید مدنظر قرار داد

16( .
پیوند مغز استخوان : JMMLپیوند مغز استخوان در 

بیماران باعث بهبودي شده و متوسط طول عمر % 25-50در 
ت موفقی. )1(سال بوده است5تا 2بیماران بعد از پیوند 

پیوند در جنس مذکر و در بیمارانی که بروز بیماري کمتر از 
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ةنوع جهش ژنی بیماران، انداز. بیشتر است،سال بوده2
ي در افزایش موفقیت پیوند تأثیرطحال و برداشتن طحال 

JMMLسازي پیوند در براي آماده. )7(نداشته است

)Conditioning (هاي دارویی متفاوتی پیشنهاد شده رژیم
گیرد شامل رژیمی که بیشتر مورد استفاده قرار می. ستا

،1،5،12،13،15(بوسولفان، سایتوکسان و ملفالان است
TBI) (Total(اشعه درمانی تمام بدن در پیوند . )16

Body Irradiation (که نیاز به پیوند فقط در مواردي
تأثیربا توجه به اینکه. )5(شوداستفاده می،باشدمجدد 

، بهتر است خوبی به اثبات رسیدههبJMMLوند بر علیه پی
تا حد ممکن درمان سرکوبگر ایمنی بعد از پیوند به سرعت 

بیمار ما نیز با توجه به سن، سیر . )5(کاهش داده شود
بیماري و پاسخ نامناسب به شیمی درمانی کاندید پیوند مغز 

-هي بسازمادهآسفانه در ابتداي رژیم أولی مت،استخوان شد
.دلیل عوارض عفونی فوت نمود

مهمترین نگرانی بعد از پیوند مغز استخوان احتمال بازگشت 
احتمال % 30- 60در مجموع حدود . و عود بیماري است

طور ه، بعود معمولاً زودرس بوده. ود داردعود بیماري وج
- عد از یکسال از آلوگرافت بروز میماه و عموماً ب6متوسط 

براي عود سن بالاتر بیماران ور خطرمهمترین فاکت. کند
افزایش خطر عود کاریوتایپ غیر طبیعی بر تأثیر؛ است

برداشتن طحال نیز در افزایش . باشدبیماري نامشخص می
.  )5(استتأثیرموفقیت پیوند مغز استخوان بی 
DLI) (Doner(هانفوزیون لنفوسیتهاي دهند

Lymphocyte Infusion (ه عود در بیماران مبتلا ب
بوده و طول مدت خاموشی مؤثربیماري بعد از پیوند 
بر بهبود نتایج DLIتأثیرولی ،کندبیماري را طولانی می

در . درمان در بیماران مستعد به عود بیماري نامشخص است
حال حاضر بهترین درمان براي موارد عود بیماري بعد از 

در پیوند . )5(قبلی استةپیوند، پیوند مجدد با همان دهند
توان شانس موفقیت در درمان را می% 50مجدد همچنان 

پیوند مغز استخوان از دهندگان )1،5(انتظار داشت

مگر اینکه سیر ،نباید انجام شودJMMLناسازگار در 
بیماري شدیداً تهاجمی بوده و یا بیماري وارد فاز بلاستیک 

. شده باشد
اران بیماريدر یک سوم بیم:آگهی بیماريسیر و پیش

نماید، در یک سوم از بیماران نیز سیر سریعاً پیشرفت می
یک سوم باقیمانده بیماري خیلی کُند و بطئی است و در

در بیمارانی که پیوند مغز . )12(رفتار بیماري بینابینی است
ماه 12استخوان انجام نگرفته متوسط طول عمر کمتر از 

سال کمتر از 10طی است و احتمال زنده ماندن بیماران در
بیماران به لوسمی میلوئید حاد % 15حدود . باشدمی% 6
)M4 ،M5بندي در تقسیمFAB (مبتلا خواهند شد)5(.

نوزادي در کودکان ةدر دورJMMLکه در صورتی
خودي امکان بهبود خود به،مبتلا به سندرم نونان بروز نماید

مغز استخوان در بیمار توان پیوندبیماري وجود داشته و می
همچنین در حضور فاکتورهاي ذیل . را به تعویق انداخت

آگهی بهبودي بیماري وجود داشته و پیشامکان پیشرفت و
:)1،3،5،7(بهتر خواهد بود

ن در زمان تشخیص یین پاس.١
لیتردر میلی33000ش پلاکت بالاتر از شمار.٢
طبیعی و متناسب براي سنFمیزان هموگلوبین .٣

:ازاندآگهی بد در بیماران عبارتفاکتورهاي حاکی از پیش
سن بالاتر از دو سال .١
Fافزایش میزان هموگلوبین .٢

لیتردر میلی33000شمارش پلاکت کمتر از .٣
نثؤجنس م.٤

تأثیرآگهی بیتاکنون نوع جهش ژنی بیماران بر پیش
به سن، شمارش پلاکتها و پاسخ با توجه. )1(بوده است

توان گفت بیمار ما نیز از مناسب به شیمی درمانی مینا
. گهی بدي برخوردار بوده استآپیش
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گیرينتیجه
: ی شاملعلایمۀبر اساس مجموعJMMLتشخیص 

هاي سفید بیشتر از  بزرگی طحال، افزایش شمارش گلبول
، افزایش شمارش مونوسیتها بیشتر از در لیتر30-20×109
سازهاي میلوئید در خون ، حضور پیشدر لیتر9/1× 109

دار مغز استخوان با کمتر از محیطی و افزایش سلولهاي هسته
و ژن t) 9;22(پذیرد؛ همچنین نبود بلاست صورت می% 20

در تمام بیماران باید به اثبات برسد، BCR/ABLترکیبی 
قویاً احتمال بروز % 10معمولاً بیشتر از HbFافزایش میزان 

کودکان با سن بیشتر از . نمایدرا مطرح میاین بیماري
یکسال و مبتلا به بیماري در خطر زیادي براي بیماري 

ةدرمان با پیوند مغز استخوان از دهند. باشندمیروندهپیش
همسان فامیل یا غیر فامیل در اسرع وقت در این بیماران 

. باید مدنظر قرار گیرد
تر هاي سبکبا رژیمکمتر از یکسال بهتر استبیماران

)Non intensive ( تیوگوانین یا 6مرکاپتوپورین، - 6مثل
. درمان شوند) A)Isotretinoinترکیبات ویتامین 

کلاً باید گفت درمان این بیماري باید مطابق و متناسب با 
سن، شمارش پلاکت، میزان :فاکتورهاي خطر بیمار شامل

انهاي انجام شده  هموگلوبین جنینی و پاسخ بیمار به درم
انتخاب گردد تا بیمار حداکثر موفقیت در درمان و حداقل 
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Recent Findings on Juvenile Myelomonocytic Leukemia: a Case Report

Hamid Farhangi 1*

Abstract
Background and Objective: Juvenile myelomonocytic leukemia
(JMML) is a chronic, fatal and aggressive myeloproliferative
neoplasm of childhood that occurs in 1.2 per million. JMML is a
clonal disorder characterized by over proliferation of one or more
lineages that retain the ability to differentiate. Because of rarity of
the disease and the different kind of clinical findings the diagnosis
of JMML is difficult for the most physicians. JMML is clinically
characterized by the overproliferation of monocytic cells that can
infiltrate organs, including the liver, spleen, lung. This paper tries
to make a comprehensive survey on the diagnosis and treatment of
the disease.
Case Report: A 4-year-old boy presented with
hepatosplenomegaly, pallor, fever and respiratory distress. He also
presented with myeloid precursors in peripheral blood and a white
blood cell count >10109/L, peripheral blood monocyte count > 1
109 /L, bone marrow blasts < 20% with no Philadelphia
chromosome was identified. Fetal haemoglobin (HbF) was within
the normal range. The patient responded completely to
chemotherapy, but the disease recurred later. Bone marrow
transplantation (BMT) was carried out but the patient expired due
to infection complications associated with transplantation..
Conclusion: Although chemotherapy protocols, which induce
maturation and differentiation, are used as a temporary treatment,
BMT is the definite treatment for JMML. BMT is the only
treatment which able to cure JMML, but the high relapse rate is of
great concern and it may be unavailable anywhere, and patient
selection for this method need to be carefully undertaken. Recent
advances in diagnosis and treatment of JMML will be discussed
here.
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