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  چكيده
هاست كه از نظر باليني با ديسپلازي شديد اسكلتي  ساكاريدوزگروه موكوپلي يك بيماري ارثي اتوزوم مغلوب از سندرم موركيو

تواند دهد و با پيشرفت بيماري ميارتشاح كراتان سولفات در نسوج مختلف رخ مي. شودهوشي نرمال مشخص ميو با بهره
ن مقاله يك مورد بارداري با سندرم نادر در اي. هاي قلب شودهاي هوايي و ريه و دريچهبند قرنيه و راهباعث درگيري نسج هم

ي بيهوشي آن معرفي ميموركيو كه به علت ديسترس شديد تنفسي مادر، مجبور به ختم حاملگي شديم ، همراه با روش اداره
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  مقدمه
يك ) Morquio' s Syndrom(سندرم موركيو 

بيماري ارثي اتوزوم مغلوب متابوليك از گروه 
هاي ذخيره اي موكوپلي ساكاريد است كه بيماري

استيل گالاكتوز آمين - در آن در اثر فقر آنزيم ان
هاي تواند زنجيرهسولفاتاز، بدن نمي–سولفات -6-

بلند مولكولهاي قند به نام گليكوزآمينو گليكانها را 
از اين دسته  4سندرم موركيو، تيپ . بشكند
 Morquio‐Brailsfordسندرم . است هابيماري

شيوع . شرح داده شد 1929اولين بار در سال 
هزار تولد زنده است  200در هر  1سندرم موركيو 

و سابقه خانوادگي اين سندرم شانس بروز آن را 
علائم سندرم موركيو شامل . افزايش مي دهد

ها، قفسه تكامل غيرعادي استخوانها در مهره
-اي و مفاصل با افزايش تحركي زنگولهسينه

در نوع شديد (سر بزرگ و قد كوتاه پذيري و 
و به خصوص گردن و ) سانتي متر 125كوتاه تر از 

ي كوتاه ، ژنو والگوس و راه رفتن اردكي و تنه
فاصله زياد بين دندانها، كيفو اسكوليوزيس، 

) اغلب نارسايي آئورت( كدورت قرنيه، سوفل قلبي 
شود شلي ليگامانها ديده مي. ينال استو فتق اينگو

اگزيال و در -ثباتي آتلانتوتواند باعث بيو مي
هوش و تفكر و فعاليت شناختي . رفتگي آن شود

. مغز در سندرم موركيو معمولا نرمال است
تواند باعث عوارض قابل مشكلات استخواني مي

هاي كوچك در فوقاني مثلا استخوان. توجه شود
ي گردن مي تواند روي هم بلغزد و باعث صدمه

در صورت امكان جراحي براي . ودنخاع و فلج ش
  .)1-5( اصلاح چنين مشكلاتي بايد انجام شود

ماه اول تولد به علت شكل  18اغلب بيماران در 
) شكل پكتوس كاريناتوم( غيرعادي قفسه سينه

با بزرگتر شدن كودك . شوندتشخيص داده مي
مردان . شودتر مينقص تنفسي تحديدي واضح

و تعدادي از زنان مبتلا  مبتلا قابليت باروري دارند
  ).5(اند حاملگي موفق داشته

در اين مقاله يك خانم مبتلا به سندرم موركيو 
-كه به علت ديسترس تنفسي جهت سقط 4تيپ 

درماني از طرف پزشكي قانوني ارجاع شده بود، 
نادر بودن اين سندرم و حاملگي . شودمعرفي مي
  .اردي بيهوشي اين بيمار اهميت دبا آن و اداره

  
  معرفي بيمار

ي مجرد ، مبتلا به سندرم موركيو ساله 44خانم 
ي كه در اثر تجاوز جنسي باردار شده بود ،  با نامه

نفس شديد مادر و پزشكي قانوني به علت تنگي
احتمال عسر وحرج مادر در اثر ادامه حاملگي ، 

 102قد بيمار . جهت ختم بارداري ارجاع شد
 22كيلوگرم و در هفته  22سانتي متر، وزن 
ها سر بزرگ و فاصله ي دندان. بارداري قرار داشت
گردن بسيار كوتاه وتنه كوتاه . زيادتر از معمول بود

ها شلي اندام. ها لاغر و كوتاه و دفرمه بودو اندام
هاي تحتاني به صورت قيچي شديد داشت و اندام
توانست بود و به سختي ميروي هم قرار گرفته

توانست راه برود بيمار نمي. ا از هم دور كندنها رآ
-و با استفاده از صندلي چرخدار حركت مي

  ) .1شكل(كرد
هاي پاراكلينيك، در راديوگرافي گردن در بررسي

كه جهت بررسي نحوه بيهوشي در ويزيت قبل از 
عمل درخواست شد، فيوژن مهره هاي گردني 
مشهود بود كه در معاينه محدوديت شديد 

در تست هاي . در گردن وجود داشتحركتي 
ي تنفسي بررسي عملكرد ريه حجم پايين ذخيره

 FVC =78 /0ليتر و  FEV 1 =7 /0(گزارش شد 
در اكوكارديوگرافي به عمل آمده، ) . 2شكل) (ليتر

درصد، بدون درگيري دريچه  50برون ده قلبي 
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  راديوگرافي جانبي گردن: 3شكل

  بحث
در اداره بيهوشي در بيماران مبتلا به سندرم 
موركيو مي بايست توجه زيادي به وضعيت 

- هوايي، ناهنجاريعملكرد تنفسي، نحوه اداره راه 

عضلاني معطوف - هاي كرانيوفاسيال و اسكلتي
در اين بيماري جابجايي و به هم ريختگي . گردد

شود در آناتومي طبيعي راه هوايي فوقاني ديده مي
گذاري مشكل يا غيرممكن كه ممكن است به لوله

منجر گردد و همواره بايستي احتمال چنين 
به علت . رفتمعضلي را در اين بيماران در نظر گ

ساكاريدها احتمال افزايش ارتشاح و رسوب پلي
شدگي در بافت نرم حلق، كف اندازه و بزرگ

دهان، اپيگلوت، زبان و اوولا وجود دارد كه 
تر را ضرورت استفاده از لوله تراشه با اندازه كوچك

هاي گردني سبب ارتشاح در مهره. كندايجاب مي
ه هيپوپلازي در فيوژن مهره گردني شده و به همرا

ي ادونتوئيد اين بيماران منجر به نيمه زائده
دررفتگي در مفصل آتلانتواگزيال گرديده و 

گذاري پارزي در هنگام لولهاحتمال ايجاد كوادري
هيپوپلازي زائده . )6-7(را افزايش مي دهد 

، سبب تحت ثباتي در مفصلادونتوئيد علاوه بر بي
ردن خصوصا در فشار قرار گرفتن طناب نخاعي گ

گذاري هنگام اكستانسيون گردن در هنگام لوله
گيري انجام راديوگرافي گردن و اندازه. شودمي

ي مفصل اتلانتو اگزيال در صورت نياز به اندازه
چنين به علت گردد ، همگذاري توصيه ميلوله

شدن دهان به علت درگيري مفصل محدوديت باز
كوتاه بودن فك تحتاني و از طرفي - گيجگاهي

گردن اين بيماران انجام لارنگوسكوپي مستقيم به 
شود، لذا استفاده از فيبر تر ميمراتب مشكل

اپتيك يا لارنگوسكوپ ويدئودار و لوله گذاري 
بيدار و در عين حال نگه داشتن سر در وضعيت 

ه گذاري جهت بيهوشي خنثي در هنگام لول
يت وضع )8- 11(. توصيه شده است عمومي،  قوياً

-تنفسي اين بيماران به علت دفورميتي ستون

فقرات دستخوش تغييرات شده است و درجات 
مختلفي از بيماري تحديدي وجود دارد و لزوم 
انجام تست عملكرد ريه را قبل از انجام عمل 

از طرف ديگر درجات . كندجراحي ايجاب مي
مختلفي از بيماريهاي عضلاني قلب ، اختلالات 

يي قلب راست، هيپرتانسيون اي، نارسادريچه
شريان ريوي و كورپولمونل نيز در اين بيماران 
وجود دارد و لزوم انجام اكوكارديوگرافي را در 

-سازي هاي قبل از عمل بوجود ميبررسي و آماده

ي حسي اسپاينال جهت ادارهمواردي از بي. آورد
بيهوشي گزارش شده است و توصيه شده به علت 

در انجام بيهوشي عمومي  هاي موجودپيچيدگي
حسي اين بيماران، در صورت امكان از روش بي

البته به علت ) 12-13( .موضعي استفاده شود
هاي موجود در سيستم كيفواسكوليوز و آنومالي

حسي عضلاني اين بيماران انجام بي- اسكلتي
- نورواگزيال نيز در اين بيماران چالش برانگيز مي

جراحي تعويض مفصل باشد ولي مواردي از انجام 
-حسي مداوم اسپاينال گزارش شدهران تحت بي

در اين بيمار خاص نيز با توجه به دفورميتي . است
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و خطرات موجود در برقراري راه هوايي مطمئن و 
الگوي تحديدي شديد ريه در تست عملكرد 

ريوي، روش بيهوشي اسپاينال جهت ختم بارداري 
  .انتخاب شد
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Abstract 
 

Morquio's syndrome is an autosomal recessive disease. It is from mucopolysacaridosis group 
disease and it's obvious clinical signs are severe skeletal dysplasia and normal intelligence. 
Deposition of keratan sulfate in different tissues is seen and with progression of the disease, 
connective tissue of cornea, airways, lung and heart valves will be involved. In this article we 
present a case of Morquio's rare syndrome that we terminated the pregnancy due to severe 
respiratory distress of mother and also we present the anesthesia management of this case.  
 
Keywords:  Anesthesia, pregnancy, Morquio syndrome 
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