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   چكيده

ساله با  وجود كاهش بارز  36هموگلوبينمي است كه در حين بيهوشي يك بيمار وراثتي از مت شكل پردازيم  ن ميآعرفي موردي را كه به م
يك نمونه طبيعي از گاز خون شرياني به ان مشكوك شده و ساير اقدامات تشخيصي  ون خون شرياني در پالس اكسي متري دراشباع اكسيژ

  .ن بيماري صورت پذيرفتايدرمان  ودرماني جهت  تشخيص قطعي 
  

  مقدمه
تواند بصورت  ميهموگلوبينمي بيماري است كه  مت

فرم . رخ دهد) congenital( وراثتي يا مادرزادي
كه  Iنوع  ،كندمي پيدا مادرزادي به دو شكل  مجزا تظاهر

ها با كمبود ژن سيتوكروم يك شكل از اريتروسيت
NADH  ،b5  رداكتاز)b5R( صورت و ب باشد همراه مي

هاي يك بيمار با سيانوز خفيف طبيعي تنها در اريتروسيت
و در واقع نوع ژنراليزه است  كه IIنوع  و ؛شودديده مي

سيانوز و  .شود در تمام بافتها ديده مي b5Rكمبود ژن 
  .اختلال نورولوژيك در اين شكل بارز هستند

  معرفي بيمار
ر اي بود كه به علت تصادف دچا ساله 36بيمار آقاي 

شكستگي استخوان ران شده و كانديد جراحي اينترلاك 
بيمار سابقه بيماري خاصي را ذكر . استخوان فمور شد

سابقه سه بار جراحي را ذكر  ،سيگاري بوده ،كرد نمي

كه يك بار تحت بي حسي نخاعي و دو بار با  كرد مي
بيهوشي عمومي بوده كه هيچ گونه مدركي در مورد 

. وجود نداشتونده بيمارستاني وي ي قبلي در پرها بيهوشي
آزمايشات بيمار در حد قابل قبول بود و براي بيمار روش 

در مونيتورينگ به عمل آمده . بيهوشي عمومي انتخاب شد
  ، mmHg  =BP 130/75فشار خون بيمار 

92/bpm  =HR  ،SaO2= %91-92 .  
ليتر  ميلي 500جهت القاء بيهوشي بيمار پس از دريافت 

ماده سازي  دارويي بيمار توسط آين سالنرمال
 14تيوپنتال سديم  و گرمميلي 350فنتانيل،  ميكروگرم150
راكوريوم جهت لوله اتگرم  شل كننده عضلاني سيس ميلي

نگهداري بيهوشي با استفاده از روش . انجام شد گذاري
TIVA  ميكروگرم بر كيلوگرم در دقيقه و 75و پروپوفول

و اكسيژن در دقيقه م بر كيلوگرم ميكروگر 15رمي فنتانيل 
عمل جراحي  هموديناميك بيمار در طول. انجام شد% 100
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% 90 - 91دوده پايدار بود و اشباع اكسيژن كماكان در مح
بالا نرفتن اشباع بدليل  .ها پاك بود سمع ريه. قرار داشت

هيدروكورتيزون تجويز  گرم ميلي 100بيمار اكسيژن براي 
و  cmH2O 5به ميزان PEEPقيقه از بعد از چند د شد و

برقرار گرديدكه  PEEP=10cmH2Oسپس به ميزان 
  .نداشت SPO2تأثيري در بهبود 

مده براي بيمار اطلاعات زير آبه عمل  ABGدر 
  )1جدول شماره (  .حاصل گرديد

  
  آناليز گازهاي خوني بيمار. 1جدول
 ABGپارامتر  معيار

7.41 PH 
4/39 mmhgPaco2 

 meq24 Hco3 
mmhg334  Pao2 

9/99%  Spo2 

  
عمل جراحي بيمار انجام شده و بيمار بدون مشكل 
خاصي بيدار شد در ريكاوري بيمار شرايط پايداري داشته و 

90% Spo2= گرديدمنتقل بوده با همان شرايط به بخش.  
هموگلوبينمي براي بيمار آزمايشات  با شك به مت

بررسي ميزان  در و هماتولوژي و الكتروفورز انجام شد
كه نسبت به ميزان . گزارش گرديد% 24هموگلوبين  مت

لذا بيمار به . بودباشد بالاتر  مي% 5/1كمتر از كه ن آنرمال 
  .شود هموگلوبينمي مطرح مي عنوان يك مورد از مت

  
  درصد انواع هموگلوبين بيمار. 2جدول

 اي خونيپارامتره  مقدار

7/97%  HbA 
3/2%  Hb. A2 
5/0%<  HbF 

24%  Methemoglobine 
  
  بحث
 دهد كمبود گاه در دنيا رخ ميهموگلوبينمي گه مت

  غالباً بصورت آندميك  )type lb5R(ردكتاز  b5سيتوكروم 

  )1( .دهد سيبري رخ مي (Yacutsk)كوتسوك در مردم يا
در وضعيت نرمال بيشتر آهن هموگلوبين دو ظرفيتي 

ن قرار تحت اكسيداسيو RBCاست و جزء كوچكي از آن در 
 +Fe3گيرد بنابراين مقداري از آهن هموگلوبين به فرم  مي

  )2(.دهد هموگلوبين را تشكيل مي شود كه مت تبديل مي
اكسيد شده توانايي باند شدن و يا حمل  Hbدر واقع 

آن مساوي و يا كمتر  اكسيژن را ندارد، سطح فيزيولوژيك
و هرگاه بيشتر از ) Hbاز مجموع كل غلظت (است % 1از 
1 %Hb سيد بشود، كمبود هموگلوبين اك به مت

تواند  هموگلوبينمي مي مت .دهد هموگلوبين رخ مي
 .و يا اكتسابي رخ دهد) congenital( بصورت مادرزادي

دهد و به دو فرم  يفرم مادرزادي در هنگام تولد رخ م
ها  كه يك فرم از اريتروسيت Iنوع  ،كند مجزا تظاهر مي

) b5R(رداكتاز  NADH  ،b5با كمبود ژن سيتوكروم 
هايي از  كه بصورت طبيعي تنها در اريتروسيت باشد مي

آن در  IIنوع  )3(.شود يك بيمار با سيانوز خفيف ديده مي
در تمام  b5Rواقع نوع جنراليزه است كه كمبود ژن 

سيانوز و اختلال علايم نورولوژيك . شود بافتها ديده مي
   )4،5(آن هستند  يتشخيص شاه علامتشديد 

فرم اكتسابي آن غالباً در نتيجه تغييرات فارماكولوژيكي 
هموگلوبين به مت Hbبه اكسيداسيون  است كه منجر

عواملي مثل آميل نيتريت، بنزوكائين، بيسموت،  .گردد مي
 داپسون، نيتروگليسيرين، ليدوكائين، پارا آمينوساليسيليك

پريماكين از دسته و  اسيد، فني توئين، سولفاناميدها
. باشند يج براي بوجود آمدن وضعيت فوق ميداروهاي را

ترين  ها شايع وكائين، پريلوكائين و نيتراتتركيباتي مانند ليد
رم گ ميلي 60حتي با . )5،6(دهموگلوبينميك هستن عوامل مت

شدت علايم باليني به  .دهد ليدوكاوئين چنين اتفاقي رخ مي
بيشتر موارد  ).7(هموگلوبين خون وابسته است  سطح مت

ادي بصورت موارد اكتسابي هاي مادرز هموگلوبينمي مت
توانند متعاقب  د و همانطور كه ذكر شد ميشون ظاهر مي

  .)8(بنزوكائين ايجاد گردندتجويز داروي 
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هموگلوبين وابسته  به سطح مت علايم بيماري غالباً
تغيير % 10-20 فاقد علامت، بين% 10كمتر از  ،است

رنگ پوست تنها علامت است كه غالباً در مخاطها نمايان 
، سر درد ودهبيمار مضطرب ب% 20-30درسطوح   ،است

% 50-30بين  ،پنه حين فعاليت داردداشته و ديس
پنه، كيهموگلوبين بيمار خسته بوده، علايمي از تا مت

، كوما% 70-50شود، بين  طپش قلب، گيجي مشاهده مي
با % 70تشنج، آريتمي و اسيدوز وجود دارد و در بيش از 

براي ارزيابي اين بيماران از . مرگ همراه است
  . شود زير استفاده مي هاي آزمايش

1- Bedside test=  قطره از خون بيمار را  1-2كه
هموگلوبين  وكسيمسفر دزگرفته اين خون در هواي ات

هموگلوبين دچار  شود اما مت كند كه روشنتر مي ايجاد مي
  .شود چنين تغييري نمي

ب هموگلوبين بصورت كاذ مت= ABGتغييرات  - 2
دهد و معمولاً تفاوت بارزي  اشباع اكسيژن را بالا  نشان مي

  .و پالس اكسي متر است ABGبين اشباع اكسيژن خون 
3- Co-oximetry = بسيار اي  وسيلهاين دستگاه

طول  4وسيله اين  .هموگلوبين است دقيق در سنجش مت
  يك سنجد و در عين حال  موج مختلف نور را مي

 هموگلوبين را از كربوكسي اسپكتروفوتومتر بوده و لذا مت
ن و دزوكسي هموگلوبين هموگلوبي هموگلوبين، اكسي

ان با متيلن بلو البته اين وسيله حين درم .دهد افتراق مي
  )8(.شود كمي دچار خطا مي

هموگلوبين را  اين تست مت= پتاسيم سيانيد تست -4
  .دهد راق ميهموگلوبين افت از سولف
، CBC= هايي براي رد كردن عوامل هموليز تست

Retic- count ،كومبس غير مستقيم ،LDH الكتروليت ،
BUN ،Cr  و ديدنRBC هاي با اشكال غير عادي بدليل

  .باشد شده در طحال مي زبرداشتن هموگلوبين اكسيدا
توان توسط الكتروفورزيز هموگلوبين  را مي Mهموگلوبين 

آن  Iردكتاز در نوع  b5دن آنزيم سيتوكروم سنجيد و سنجي
جهت درمان  .)1 شكل( .مورد ارزيابي قرار دادرا  هاRBCدر 

چنين بيماراني نكاتي را بايد در نظر داشت و آن اينكه 
 ،نيازمند درمان بوده % 20هموگلوبينمي بالاي  بيماران با مت

خصوصاً بيماراني كه در معرض عوامل اكسيداتيو قرار گرفته 
البته بيماراني كه بصورت مزمن افزايش خفيفي را در . باشند

هموگلوبين خون خود دارند ممكن است بدون  سطح مت
هموگلوبينمي  مت. علامت بوده و نيازمند درمان نيز نباشند

  .دنيز بايد درمان گرد Toxinناشي از 
  

  
Hb F is less than 0.5% 

  هموگلوبين الكتروفورز. 1 شكل
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متيلن بلو درمان اوليه و اورژانس جهت موارد 
گرم بر ميلي 1- 2آن  دزدار اين بيماري است  علامت

 دقيقه 3- 5آن طي % 1كيلوگرم از راه وريدي از محلول 
  دقيقه به ميزان 30توان هر  اين مقدار را مي. باشد مي

در بيماران با كمبود كه  گرم بر كيلوگرم تكرار نمود ميلي 1
G6PD در صورت عدم ، چرا كه گردد بايد با دقت مصرف

  .تواند با هموليز همراه گردد رعايت اين نكته مي
Exchange Transfusion كه كمبود  يرا در بيماران

G6PD بيماراني كه بصورت  .دارند، بايد در نظر داشت
هموگلوبينمي مزمن  مزمن بدليل كمبود آنزيمي دچار مت

هت هاي خوراكي ج د با درماننتوان خفيف هستند مي
ها شامل  اين درمان .كردبهبود وضع سيانوز درمان 

 مقدار .بلو، آسكوربيك اسيد و ريبوفلاوين است متيلن
ميلي گرم در روز  100-300بلو در چنين مواردي  متلين

 مقدار. كند ادرار را در چنين مواردي آبي مي است كه
  و مقدار ميلي گرم روزانه است  500آسكوربيك اسيد 

  .ميلي گرم روزانه است B2 (20(ريبوفلاوين 
هموگلوبينمي با سيانوز بدون علامت  بيماراني كه مت

دارند و علت آن هم خوردن موادي است كه چنين 
خاصي ملاحظات تحت  اند را بايد  كردهعلايمي را ايجاد 

 6چنين بيماراني را پس از  .از بيمارستان ترخيص نمود
ود تا مرخص نمتوان  ميساعت تحت نظر نگاه داشتن 

لذا با چنين  .هموگلوبينمي كاهش يابد متبرگشت خطر 
شواهدي بيمار فوق بدون علامت بوده و بخوبي شرايط 
بيهوشي را در خصوص يك سيانوز خفيف تحمل نموده 

در مجموع بايد گفت كه در هر بيماري كه سيانوز و . است
عدم پاسخ به اكسيژن درماني وجود دارد بايد 

هموليز از عوارض . ر نظر داشتهموگلوبينمي را د مت
بلو از  هموگلوبينمي بالاست و حين درمان با متيلن مت

مراقبتهاي  .نيز بايد آگاه بود G6PDشرايط نقص آنزيمي 
   )4،9(.ويژه در صورت نياز بايد در دسترس باشد
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Abstract 
The case report that will be presented is an inherited methemoglobinemia, during general 
anesthesia of 36year old patient and was suspected by some clinical examination such as 
decreased oxygen saturation in pulse oximetry and a normal finding in ABG sample that has been 
prepared at the preparation of patient for anesthesia. We are going to write about this problem in 
preoperative period and how to manage it. 
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