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چکیده
زمینـه و هـدف: اسـتئوژنز ایمپرفکتـا یـک بیمـاری اتوزومـال غالـب بافـت هم بنـد غیر شـایع بـا درگیـری در سـاخت کلاژن نوع 1اسـت. ایـن مقاله 
گـزارش مـورد مبتـلا بـه اسـتئوژنز ایمپرفکتـا کاندید جراحی سـاق پا، که به دنبـال اجرای ناموفق بی حسـی نخاعی، تحت بیهوشـی عمومی با اسـتفاده 

از ماسـک حنجـره ای قـرار گرفـت. اداره بیهوشـی بیمـار بدون مشـکل و به خوبی صـورت پذیرفت.
معرفـی بیمـار: بیمـار آقـای 45 سـاله، بـا وزن 35 کیلوگـرم و قـد 132 سـانتی متر مـورد شـناخته شـده اسـتئوژنز ایمپرفکتا بوده اسـت کـه کاندید 
جراحـی پلاک گـذاری سـاق پـای چـپ به دنبـال شکسـتگی بوده اسـت و تاکنـون به دلیـل مشـکلات اسـتخوانی قادر بـه راه رفتـن نبوده اسـت. به علت 
آناتومـی خـاص فـک تحتانـی و جلوزدگی آن، وضعیت نامناسـب مهره های کمری به دلیل انحنای شـدید سـتون فقـرات و محدودیت در دراز کشـیدن، 
کاندیـد انجام بیهوشـی موضعی به شـیوه بی حسـی نخاعی شـد که متاسـفانه موفقیت آمیـز نبود. پس از آن بیهوشـی عمومی بـا روش نگهدارنده وریدی 
و حفـظ راه هوایـی بـا ماسـک حنجـره ای انجـام شـد کـه بدون عارضـه و بـا موفقیت بـود و بیمار بعـد از جراحـی کاملا هوشـیار با حـال عمومی خوب 

بـه ریـکاوری منتقل شـد و بعد از سـه روز از بیمارسـتان مرخص شـد. 

واژه های كلیدی: استئوژنز ایمپرفکتا، شکستگی استخوانی، بیهوشی عمومی.

مقدمه 
اسـتئوژنز ایمپرفکتـا یک بیمـاری بافت هم بنـد با شـیوع 1/10000 
اسـت کـه منجربـه نرمـی اسـتخوان های دراز و دفورمیتی اسـکلتی 
می شـود)1-3(. جهـش در کلاژن نـوع 1 منجـر  بـه سـاخت کلاژن 
غیر طبیعـی، که پروتئین غالب ماتریکس اسـتخوا نی اسـت شـده و 
به دنبال آن اسـتئوپنی رخ می دهد)3-6(. در این زمینه شکسـتگی های 
اسـتخوانی به صـورت خودبه خـودی روی می دهـد و در برخـی موارد 

منجربـه عدم توانایـی بیمـار در راه رفتـن نیز می شـود.

استئوژنز ایمپرفکتا براساس شدت به 4 نوع تقسیم می شود:
نوع 1- بیماران درگیری ماژور استخوانی ندارند. 

نوع 2- شدیدترین فرم است )بیماران در دوره پری ناتال می میرند(. 
نوع 3- در بچه ها شدیدتر است.

نوع 4- گروه هتروژن با شدت و ویژگی بالینی متنوع)9-7( .
بیمـاران مبتـلا بـه فـرم شـدید از دوران نـوزادی به طـور تیپیک 
علائـم را بـروز می دهنـد. قـد کوتـاه، دفورمیتـی سـتون فقرات و 
انـدام و محدودیت حرکتی علائم مشـخص کننده اصلی هسـتند. 

نویسنده مسئول: عباس صدیقی نژاد، دانشیار بیهوشی و عضو هیئت علمی دانشگاه علوم پزشکی گیلان، بیمارستان پورسینا رشت، مرکز تحقیقات بیهوشی و 
مراقبت های ویژه
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انجمن بیهوشــی موضعی و درد ایـــران

بتابلوکــر شــد، در اکــو کاردیــو گرافــی به عمــل آمــده، بــرون ده 
قلبــی 55% و رگورژیتاســیون متوســط میتــرال گــزارش گردیــد. 
ــا  ــراه ب ــی به هم ــم سینوس ــی، ریت ــی الکتروکاردیوگراف در بررس

انقباضــات زودرس بطنــی متعــدد داشــت. 
روش بیهوشـــی: در ابتـــدا بـــا توجـــه بـــه شـــرایط بیمـــار 
و نداشـــتن مشـــکلات انعقـــادی و بـــا توجـــه بـــه احتمـــال 
راه هوایـــی مشـــکل به علـــت شـــکل غیر طبیعـــی فـــک 
ـــرات  ـــتون فق ـــدید س ـــی ش ـــر دفورمیت ـــرف دیگ ـــی و از ط تحتان
ـــی  ـــی نخاع ـــی حس ـــیدن روش ب ـــی در دراز کش ـــدم توانای و ع
ـــی  ـــب قلب ـــای مناس ـــت مانیتورینگ ه ـــار تح ـــد. بیم ـــاب ش انتخ
ــت.  ــرار گرفـ ــارخون قـ ــی متری و فشـ ــس اکسـ ــی، پالـ عروقـ
ـــیون  ـــی کاتتریزاس ـــان جراح ـــودن زم ـــاه ب ـــه کوت ـــه ب ـــا توج ب

شـــریانی انجـــام نشـــد. 
ـــوع بیهوشـــی و مشـــکلات  ـــه بیمـــار در مـــورد ارجحیـــت ایـــن ن ب
ـــی بیهوشـــی عمومـــی توضیـــح داده شـــد، شـــرایط انجـــام  احتمال
بی حســـی نخاعـــی نیـــز بیـــان شـــد. ســـپس بعـــد از اینکـــه 
بـــه بیمـــار کمـــک شـــد تـــا در وضعیـــت نشســـته مناســـب 
ـــت، از  ـــام گرف ـــه انج ـــت منطق ـــرپ و درپ پوس ـــرد پ ـــرار بگی ق
ـــارم  ـــری چه ـــره ای کم ـــن مه ـــای بی ـــماره 25 و فض ـــوزن ش س
ـــا  ـــه ب ـــد. البت ـــتفاده ش ـــی اس ـــی نخاع ـــت بی حس ـــم جه و پنج
ـــی  ـــکان بی حس ـــرات ام ـــتون فق ـــدید س ـــای ش ـــه انحن ـــه ب توج
نخاعـــی در وضعیـــت خوابیـــده بـــه پهلـــو امکان پذیـــر نبـــود. 
ـــه  ـــیب ب ـــالا آس ـــدید و احتم ـــی ش ـــل دفورمیت ـــفانه به دلی متاس

اســـتخوان، عملیـــات موفقیت آمیـــز نبـــود.
ـــی  ـــی عموم ـــاب روش بیهوش ـــر انتخ ـــم ب ـــان تصمی ـــن زم در ای
ـــری رول  ـــا قرارگی ـــب ب ـــت مناس ـــار در وضعی ـــد. بیم ـــه ش گرفت
ـــا احتمـــال  ـــا انـــدازه مناســـب زیـــر شـــانه و ســـر قـــرار گرفـــت. ب ب
ــک  ــی فـ ــکل غیرطبیعـ ــت شـ ــکل به علـ ــک گیری مشـ ماسـ
ـــد.  ـــام ش ـــیژن 100% انج ـــا اکس ـــیون ب ـــره اکسیژناس ـــی پ تحتان
القـــا بیهوشـــی بـــا 100 میکروگـــرم فنتانیـــل، 7 میلی گـــرم 
 30 ســـپس  و  لیدوکائیـــن  میلی گـــرم   30 و  اتومیدیـــت 
میلی گـــرم آتراکوریـــوم به عنـــوان شـــل کننـــده انجـــام شـــد. 
بـــرای اینکـــه کمتریـــن دســـتکاری ســـر و گـــردن را داشـــته 
باشـــیم از ماســـک حنجـــره ای اســـتاندارد شـــماره 4 جهـــت 

درمان هـای ارتوپدیـک به طور روتین و شـایع جهـت صاف کردن 
اسـتخوان های دراز تغییـر شـکل داده بـه کار می رونـد. در ایـن 
گـزارش مـوردی، سـعی در ارایه مـورد فوق الذکر و بررسـی مورد 
اسـتئوژنز ایمپرفکتـا از نظـر روش بیهوشـی و احتمـال رخـداد 
مـواردی مانـن هیپر ترمـی بدخیـم، اداره راه هوایی دشـوار، انجام 
بیهوشـی موضعـی و مشـکلات قلبـی عروقـی و تنفسـی مـورد 

بررسـی قـرار می گیرد. 

معرفی مورد
ــد 135  ــرم و ق ــا وزن 35 کیلوگ ــای 45 ســاله ب ــک آق بیمــار ی
ســانتی متر مــورد شــناخته شــده اســتئوژنز ایمپرفکتــا بــود کــه 
ــورت  ــپ به ص ــاق چ ــذاری س ــی پلاک گ ــام جراح ــت انج جه
الکتیــو بــه اتــاق عمــل آورده شــد. بیمــار ســابقه شکســتگی های 
متعــدد اســتخوانی در انــدام تحتانــی، ســابقه فشــارخون بــالا و 
ــک  ــداوم و ی ــای کمــری م ــن درده ــول و همچنی مصــرف اتنول
نوبــت جراحــی قبلــی روی ران چــپ 8 ســال قبــل را داشــت کــه 
بیهوشــی عمومــی بــدون عارضــه ای را ســپری نمــوده بــود. در 
معاینــه بالینــی بیمــار مــرد میانســال کامــلا هوشــیاری بــود کــه 
همــکاری بســیار خــوب در دادن پاســخ بــه ســوالات و معاینــات 
بالینــی داشــت. بیمــار تــا کنــون قــادر بــه راه رفتــن نبوده اســت. 
ــک  ــده، ف ــگ پری ــی رن ــه کم ــردن ملتحم ــر و گ ــه س در معاین
تحتانــی جلــو آمــده، مالامپاتــی 2 و بــدون دنــدان بــودو مقداری 
محدودیــت در اکستانســیون ســر را نشــان مــی داد. )شــکل-1(

در معاینــه قفســه ســینه، فــرم قفســه ســینه بشــکه ای و انحنــای 
ــت در  ــه محدودی ــوری ک ــت، به ط ــرات داش ــتون فق ــدید س ش
دراز کشــیدن رو بــه بــالا داشتند)شــکل-4(. در تســت عملکــرد 
ریــوی، فــرم محــدود شــونده عملکــرد ریــوی گــزارش شــد. در 
ــدید  ــی ش ــی دفورمیت ــوص تحتان ــی و به خص ــای فوقان اندام ه
به صــورت اســتخوان های ســاق و ران کامــلا خمیــده در هــر دو 

ــکل3-2( ــاهده می شد.)ش ــدام مش ان
ــت و  ــن وهماتوکری ــامل هموگلوبی ــار ش ــی بیم آزمایشــات بالین
ــار  ــادی بیم ــت های انعق ــرمی و تس ــای س ــظح الکترولیت ه س
در محــدوده نرمــال گــزارش گردیدنــد. در مشــاوره قلــب قبــل از 
جراحــی، تاکیــد بــر کنتــرل درد بعــد از عمــل و ادامــه درمــان با 
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ـــکل  ـــاران مش ـــن بیم ـــی در ای ـــی عموم ـــام بیهوش ـــی، انج هوای
اســـت. اســـتفاده از داروی ساکســـنیل کولیـــن نیـــز به دلیـــل 
ـــال  ـــم و احتم ـــی بدخی ـــه هیپرترم ـــاران ب ـــن بیم ـــتعداد ای اس
بـــالای شکســـتگی اندام هـــا حیـــن فاسیکولاســـیون، ممنـــوع 

می باشـــد.
و از طـــرف دیگـــر اســـتعداد ابتـــلا بـــه خونریـــزی به علـــت 
ـــه  ـــم ریخت ـــی به ـــن آناتوم ـــی و همچنی ـــرد پلاکت ـــلال عملک اخت
ســـتون فقـــرات انجـــام بیهوشـــی موضعـــی را نیـــز مشـــکل 

می ســـازد)3,8,11(.
ـــای  ـــورد بیهوشـــی در اســـئوژنز ایمپرفکت ووگل و همـــکاران دو م
ــداوم  ــدورال مـ ــوک اپیـ ــا بلـ ــه بـ ــاران حاملـ ــدید در بیمـ شـ
بـــا لیدوکائیـــن 2% و اپـــی نفریـــن 1/200000 در دوز هـــای 
منقســـم تـــا رســـیدن بـــه بلـــوک حســـی مناســـب را بـــرای 
انجـــام عمـــل ســـزارین بـــدون مشـــکل را گـــزارش کردنـــد. 
ـــتون  ـــای س ـــل انحن ـــکلتی از قبی ـــی اس ـــور دفورمیت ـــه حض البت
ــی دورا،  ــدن تصادفـ ــوراخ شـ ــالای سـ ــانس بـ ــرات و شـ فقـ
ـــی  ـــد. از طرف ـــکل می کن ـــی را مش ـــوک حس ـــطح بل ـــی س ارزیاب
اختـــلالات انعقـــادی و تغییـــرات عملکـــرد پلاکـــت نیـــز در 

زمـــان رژیونـــال بایـــد مـــد نظـــر قـــرار داده شـــود)2,5,11(.
در بیهوشـــی عمومـــی احتمـــال لوله گـــذاری مشـــکل داخـــل 
تراشـــه وجـــود دارد. تکنیـــک داخـــل وریـــدی جهـــت نگهدارنـــده 
بیهوشـــی ترجیـــح داده می شـــود. بـــه خاطـــر احتمـــال 
هیپرترمـــی بدخیـــم از به کارگیـــری داروهـــای استنشـــاقی و 
ـــا در  ـــه م ـــی ک ـــم)1(. روش ـــاب می کنی ـــن اجتن ـــنیل کولی ساکس

ـــم. ـــر گرفتی ـــان در نظ بیمارم
ـــکاران  ـــچ و هم ـــای بوجانی ـــط آق ـــه توس ـــه ای ک ـــه در مطالع البت
ـــوردی  ـــل آورد، م ـــا به عم ـــک ایمپرفکت ـــتئو ژنی ـــار اس در49 بیم

ـــزارش نشـــد )11(. ـــم گ ـــی بدخی ـــاد هیپرترم از ایج
چهــره خــاص ایــن بیمــاران، گــردن کوتــاه و برجســتگی 
احتمــال  برجســته  مندیبــل  و  تمپــورال  و  اکســی پوت 
ــتگی  ــال شکس ــد. احتم ــتر می کن ــکل را بیش ــذاری مش لوله گ
ــان  ــزی مخــاط ده ــدان، خونری ــک و دن ــی و ف ــای گردن مهره ه
ــذاری وجــود دارد)8(.  ــت لوله گ ــرر جه ــای مک ــوارد تلاش ه در م
ــرایط  ــن ش ــب در ای ــن مناس ــک جایگزی ــره ای ی ــک حنج ماس

ـــار از  ـــه بیم ـــت تهوی ـــم. جه ـــتفاده نمودی ـــی اس ـــظ راه هوای حف
ـــد. جهـــت نگهـــداری  ـــه کنتـــرل شـــده اســـتفاده گردی روش تهوی
بیهوشـــی روش داخـــل وریـــدی به صـــورت انفوزیـــون مـــداوم 
ـــه  ـــرم در دقیق ـــو گ ـــر کیل ـــرم ب ـــا دوز 75 میکروگ ـــل ب پروپوف
و از رمی فنتانیـــل بـــا دوز 05/ 0 میکروگـــرم بـــر کیلـــو گـــرم 
ـــرای  ـــی ب ـــل جراح ـــول عم ـــد. در ط ـــرده ش ـــه کار ب ـــه ب در دقیق
ـــول  ـــاعت ط ـــی 1/5 س ـــد. جراح ـــتفاده ش ـــه اس ـــار از تورنیک بیم
ـــان  ـــود. در پای ـــی نرمـــال ب ـــم حیات کشـــید، در حیـــن عمـــل علائ
ـــتیگمین و  ـــب نئوس ـــا ترکی ـــده ب ـــل کنن ـــورس ش ـــی ری جراح
آتروپیـــن انجـــام شـــد و بیمـــار به راحتـــی اکســـتیوب شـــد و 

ـــد.  ـــل ش ـــکاوری منتق ـــه ری ب

بحث
ســـه روش درمـــان ارتوپـــدی بـــرای بیمـــاران اســـتئوژنز 
ـــاد شکســـتگی،  ـــداد زی ـــود دارد. پیشـــگیری از تع ـــا وج ایمپرفکت
شکســـتگی ها  جراحـــی  ترمیـــم  و  شکســـتگی  درمـــان 
ـــی  ـــان طب ـــرای درم ـــات ب ـــرا از داروی پامیودرون ـــد و اخی می باش

ایـــن بیمـــاری اســـتفاده شده اســـت)6,10(.
مشـــکلات و ناهنجاری هـــای آناتومیـــک و فیزیولوژیـــک در 

ــد)6-5(. ــکل زا باشـ ــد مشـ ــی می توانـ ــن جراحـ حیـ
ـــا شـــامل  ـــاد تشـــخیصی اســـتئوژنز ایمپرفکت ـــی تری از نظـــر بالین
ــص  ــا نقـ ــف یـ ــی و ضعـ ــه آبـ ــکننده، ملتحمـ ــتخوان شـ اسـ
شـــنوایی اســـت، امـــا احتمـــال درگیـــری اعضـــای دیگـــر از 
جملـــه دریچه هـــای قلبـــی، اختـــلالات متابولیـــک، اختـــلال 
عملکـــرد پلاکتـــی، کورپولمونـــل، کاردیومیوپاتـــی مـــادرزادی 
نیـــز وجـــود دارد و همچنیـــن در خصـــوص انحنـــای ســـتون 
ـــد،  ـــه باش ـــش از 60 درج ـــه آن بی ـــر زاوی ـــینه ای اگ ـــرات س فق
ـــازد.  ـــل می س ـــاده وآن  را مخت ـــر نه ـــه تاثی ـــرد ری ـــرروی عملک ب
ـــوی  ـــن بیمـــار دارای مشـــکلات ری همان طـــور کـــه بیـــان شـــد ای
ــی  ــن ارزیابـ ــت، بنابرایـ ــونده بوده اسـ ــدود شـ ــورت محـ به صـ
ــد)2,4-1(. ــخت گیرانه باشـ ــدی و سـ ــد جـ ــل بایـ ــل از عمـ قبـ
مشـــکلات بیهوشـــی بیمـــاران از انتخـــاب در روش بیهوشـــی 
ــاران  ــن بیمـ ــالای ایـ ــل بـ ــت تمایـ ــود. به علـ ــروع می شـ شـ
بـــه هیپرترمـــی بدخیـــم و ناهنجاری هـــای آناتومیـــک در راه 
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اســت، چــرا کــه در موقعیــت خنثــی ســر قابــل جایگذاری اســت 
و از تحریــکات قلبــی ســمپاتیک در بیمــاران بــا کاردیومیوپاتــی 

جلوگیــری می کنــد)5(.
وضعیــت بــدن بیمــار بایــد طــوری باشــد کــه از تحت فشــار قرار 
گرفتــن اعضــا بــا به کارگیــری پدهــای مناســب محافظــت شــود، 
تورنیکــه و کاف فشارســنج ممکــن اســت منجــر بــه شکســتگی 
و ترومــا شــوند، بنابرایــن کاتتریزاســیون شــریانی جهــت کنتــرل 

ــح داده می شــود)5(. ــی ترجی ــای طولان فشــارخون در جراحی ه
ــاران  ــا 30% بیم ــار در 10 ت ــل انتظ ــه قاب ــک عارض ــزی ی خونری
به علــت نقــص در کلاژن و نقــص در عملکــرد پلاکــت و همچنیــن 

ــد)4-3(.  ــور 8 می باش ــش فاکت کاه
ــر  ــورای اخی ــابقه پورپ ــاران، س ــل بیم ــل از عم ــی قب در ارزیاب
ــه آزمایشــاتی  ــادی باشــد ک ــلال انعق ــد نشــان دهنده اخت می توان
ــال  ــگویی احتم ــرای پیش ــد ب ــتوگرام می توان ــر ترومبوالاس نظی

محمد حقیقی و همکاران

ــی در  ــوان عامل ــین به عن ــد)3-4(. دسموپرس ــد باش ــزی مفی خونری
جهــت بهبــود عملکــرد پلاکــت و کاهش خطــر خونریزی شــناخته 
شده اســت)4(. یکــی از محدودیت هــای انجــام ایــن مطالعــه 
ــر اپتیــک می باشــد کــه اســتفاده  اســتفاده از لارنگوســکوپ فایب
مناســب از آن در ایــن بیمــار اندیکاســیون داشــت منتهــی به دلیل 
خرابــی دســتگاه و در واقــع در دســترس نبــودن آن صــورت 
نپذیرفــت و اداره بیهوشــی بــه روش اســتفاده از ماســک راه هوایــی 
ــی همــراه  ــا دســتکاری کمتــری از نخــاع گردن حنجــره ای کــه ب

ــت. اســت صــورت پذیرف
ایــن گــزارش مــورد، نیــاز بــه ارزیابی هــای کامــل قبــل از عمــل 
ــا  ــه مانیتورینگ ه ــاز ب ــده و نی ــوارض پیچی ــردن ع جهــت رد ک
و ارزیابی هــای کامــل توســط متخصــص بیهوشــی را نشــان داد. 
همچنیــن ارجحیــت روش داخــل وریــدی و مشــکلات بیهوشــی 

موضعــی نشــان داده شــد.

شکل1: فک بیرون زده بیمار نشان داده شده است

شکل3: نمای رادیو گرافی اندام تحتانی بیمار استئوژنیک ایمپرفکتا

شکل2 : پاهای بشدت دفورمه که نشستن را بسیار مشکل می کرده است

شکل4: نمای اسکولیوز در عکس قفسه سینه بیمار مشخص است
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Management of anesthesia in a patient with Osteogenesis imperfecta and 
candidate for tibia fracture plate insertion: A case report
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ABStRAct

Aims and background: Osteogenesis imperfecta is an authosomal dominant disease that almost always 
involve the   connective tissues. The major problem in these patients is inability to synthesize collagen type -1, 
that leads to multiple long bone fractures. This case report is going to describe management of anesthesia in a  
patient with Osteogenesis imperfecta, who was scheduled for tibia plate insertion. Following failure of spinal 
anesthesia, the method was changed to general anesthesia by LMA insertion. 
case report: A  45 years old man, with 35 kg  weight and 132 cm height as a known case of osteogenesis  
imperfecta, was  candidate for tibia plate insertion surgery. He could not walk  due to the severity of his disease. 
The bad anatomy of the mandible and its protrusion that was combined by severe congenital scoliosis, made the 
supine position impossible, so the patient was candidate for regional and spinal anesthesia, actually. After failure 
of spinal anesthesia the method was changed to general anesthesia with total intravenous anesthesia(TIVA ) 
and laryngeal mask(LMA ) insertion for airway management. Management of anesthesia was good and patient 
was discharged from hospital healthy, after 3 days.
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