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مقدمه 
ــب اســت  ــال غال ــاری اتوزوم ــک بیم ــروس اســکلروزیس، ی توب
ــف  ــل در ســال 1880 توصی ــار توســط بورنوی ــه نخســتین ب ک
ــای  ــوز در ارگانه ــات هامارتومات ــا ضایع ــاری ب ــن بیم ــد)1(. ای ش
مختلــف شــامل مغــز، چشــم، قلــب، ریــه، کبــد، کلیــه و پوســت 
مشــخص می شــود)7-1(. شــیوع ان در حــدود یــک مــورد از 
ــتر،  ــری حساس ــا غربالگ ــه ب ــد)8(. اگرچ ــد می باش 10000 تول

شــیوع آن بــه یــک مــورد از 6000 بیمــار می رســد)9-10(. 
 TSC2 ــا ــای TSC1 ی ــیون ژنه ــی از موتاس ــاری ناش ــن بیم ای
می باشــد کــه نقــش مهمــی در تنظیــم پرولیفراســیون ســلولی 
دارد)11(. تریــاد کلاســیک ایــن بیمــاری شــامل عقــب ماندگــی 
ذهنــی، تشــنج و آدنــوم سباســه یــا فیبروآنژیومــا تنهــا در 30 
درصــد بیمــاران ظاهــر می شــود و در حــدود 6درصــد از بیماران 
هیچیــک از ایــن علایــم را ندارنــد )14-12(. تشــخیص معمــولا بــر 

نویسنده مسئول: عباس صدیقی نژاد، دانشیار دانشگاه علوم پزشکی گیلان، رشت، مرکز آموزشی درمانی ولایت، مرکز تحقیقات بیهوشی
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چکیده
زمینــه و هــدف: توبــروس اســکلروزیس یــک بیمــاری اتوزومــال غالــب اســت کــه بــا ضایعــات هامارتوماتــوز در ارگانهــای مختلف مشــخص می شــود.
ایــن مقالــه گــزارش مــورد مبتــلا بــه توبــروس اســکلروزیس کاندیــد جراحــی فمــور مــی باشــد که تحــت بیهوشــی عمومی قــرار گرفــت. اداره بیهوشــی 

بیمــار بــدون مشــکل و بخوبــی صــورت پذیرفت. 
معرفــی بیمــار: بیمــار اقــای 44ســاله بــا وزن 48 کیلوگــرم و قــد 162 ســانتی متــر مــورد شــناخته شــده توبــروس اســکلروزیس دچار عقــب ماندگی 
ذهنــی و تشــنج های مکــرر تحــت درمــان دارویــی و مشــکلات ادراری ســاکن اسایشــگاه معلولیــن کــه جهــت انجــام جراحــی فیکساســیون فمــور 
مراجعــه نمــوده بــود. پــس از ویزیــت قبــل از عمــل و انجــام اقدامــات لازم بیمــار تحــت بیهوشــی عمومــی بــا انتوباســیون داخــل تراشــه قــرار گرفــت  
و جــرای بیمــار بــدون عارضــه و بــا موفقیــت انجــام شــد. بیمــار بعــد از جراحــی کامــلا هوشــیار بــا حــال عمومــی خــوب منتقــل ریــکاوری و بعــد از 

ســه روز مرخــص شــد.

واژه های كلیدی: جراحی، ارتوپدی، عوارض، توبروس اسکلروزیس
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ــا هیدروســفالی  مغــزی، ضایعــات هایپردنــس متعــدد همــراه ب
مشــاهده شــد کــه منطبــق بــا بیمــاری توبــروس اســکلروزیس 
بیمــار بود)شــکل 3(. در مشــاوره نورولــوژی انجــام شــده بدلیــل 
احتمــال تشــنج بــرای بیمــار فنــی توئیــن 500 میلیگــرم داخــل 
300 ســی ســی نرمــال ســالین دو ســاعت قبــل از عمــل تجویــز 
و توصیــه بــه انجــام مشــاوره قلــب جهــت بررســی رابدومیومــای 
ــار سینوســی و  ــم بیم ــی، ریت ــد. در الکتروکاردیوگراف ــی ش قلب
فاقــد هیچگونــه آریتمــی بود)شــکل4(. در مشــاوره قلــب قبــل 
ــی  ــرون ده قلب ــده ب ــام ش ــی انج ــل، در اکوکاردیوگراف از عم
ــی  ــای قلب ــل حفره ه ــوده داخ ــه ت ــود، هیچگون ــد ب 50 درص
مشــاهده نشــد و تنهــا توصیــه بــه کنتــرل ضربــان قلــب حیــن 

عمــل شــد. 

روش بیهوشی
ــکل در  ــال مش ــار و احتم ــرایط بیم ــه ش ــه ب ــا توج ــدا ب در ابت
ــره  ــار، پ ــه ای بیم ــاری زمین ــه بیم ــه ب ــا توج ــی ب اداره راه هوای
اکسیژناســیون بــا اکسیژناســیون 100 درصــد انجــام شــد. بیمــار 
تحــت مانیتورینگهــای اســتاندارد شــامل نــوار قلــب، فشــارخون 
غیرتهاجمــی و پالــس اکســی متــر قــرار گرفــت. پــس از گرفتــن 
رگ محیطــی باآنژیوکــت شــماره 18، القــاء بیهوشــی بــا 2 
میلیگــرم میــدازولام، 100 ماکروگــرم فنتانیــل، 1/5 میلیگــرم پــر 
کیلوگــرم پروپوفــول و 60 میلیگــرم ساکســینیل کولیــن انجــام 

شکل2: ضایعات هایپردنس در سی تی اسکنشکل1: ضایعات هامارتوماتوز در صورت بیمار

ــد.  ــی می باش ــای رادیولوژیک ــی، یافته ه ــه فیزیک ــاس معاین اس
مــا یــک مــورد اقــای میانســال مبتــلا بــه توبــروس اســکلروزیس 
کــه جهــت فیکساســیون شکســتگی فمــور مراجعــه نمــوده بــود 

ــم.  ــی می نمایی را معرف

معرفی بیمار
بیمـار اقای 44 سـاله بـا وزن 48 کیلوگرم و قد 162 سـانتی متر 
مورد شـناخته شـده توبـروس اسـکلروزیس دچار عقـب ماندگی 
ذهنـی و تشـنج های مکـرر تحت درمـان دارویی بـا کاربامازپین، 
والپروات سـدیم، پرفنازین و مشـکلات ادراری، سـاکن اسایشگاه 
معلولیـن کـه جهـت انجام جراحـی فیکساسـیون فمـور مراجعه 
نمـوده بـود. در معاینـه بالینی  بیمـار، مرد میانسـال عقب مانده 
ذهنـی کـه هیچگونـه همـکاری در دادن شـرح حـال و معاینات 
بالینـی نداشـت. در معاینـه سـر و گـردن، ملتحمـه رنـگ پریده 
همـراه بـا ضایعـات متعـدد فیبروآنژیوماتـوز در ناحیـه صـورت 
مشـهود بـود )شـکل1(. مالامپاتـی بیمـار دو و دندان هـای فـک 
بـالا نامنظـم بـود. در معاینـه قفسـه سـینه و اندامهـا مشـکل 

خاصی مشـاهده نشـد. 
ــن1/5،  ــن 9/8، کراتینی ــده، هموگلوبی ــام ش ــات انج در آزمایش
ــود.  ــی ب ــدوده طبیع ــادی در مح ــتهای انعق ــا و تس الکترولیته
ــوژی  ــزارش رادیول ــق گ ــینه طب ــه س ــس قفس ــن عک همچنی
ــکن  ــی اس ــی ت ــکل2(. در س ــری بود)ش ــد درگی ــال و فاق نرم
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انجمن بیهوشــی موضعی و درد ایـــران

شکل3: عکس قفسه سینه بیمار

شکل4: نوارقلب بیمار 

عباس صدیقی نژاد و همکاران

حــدود 1/5 ســاعت طــول کشــید. در حیــن عمــل علایــم حیاتــی 
ــق  ــود. یــک واحــد خــون همگــروه جهــت بیمــار تزری ــدار ب پای
ــب  ــا ترکی ــده ب ــورس شــل کنن ــان جراحــی، ری ــد. در پای گردی
نئوســتیگمین و آتروپیــن انجــام و بیمــار بــه راحتــی اکســتیوب 
شــد ســپس بــه ریــکاوری منتقــل گردیــد. در بخــش بــرای بیمار 
ــار  ــوژی انجــام و ســوند ســوپراپوبیک جهــت بیم مشــاوره اورول
تعبیــه گردیــد. کنتــرل درد در بخــش توســط پمــپ درد )حــاوی 
1میلــی گــرم فنتانیــل، 1گــرم آپوتــل و4 میلــی گرم اندانســترون 
داخــل 100 ســی ســی نرمــال ســالین( بــا ســرعت 4-2 میلــی 

ــه  ــه شــماره 7/5 انتوب ــا لول ــا بیمــار ب ــدون تروم شــد، ســپس ب
گردیــد. بعــد از بازگشــت تنفــس بیمــار 8 میلیگــرم ســیس آتــرا 
تزریــق شــد و بیمــار تحــت تنفــس کنترلــه قــرار گرفــت. جهــت 
نگهــداری بیهوشــی، از روش داخــل وریــدی بصــورت انفوزیــون 
ــر کیلوگــرم در  ــا دوز 150-50 میکروگــرم ب مــداوم پروپوفــول ب
ــر کیلوگــرم  ــا دوز 0/05 میکروگــرم ب دقیقــه و رمــی فنتنیــل ب
در دقیقــه اســتفاده شــد. قبــل از عمــل چندیــن نوبــت جهــت 
گذاشــتن ســوند فولــی تــلاش شــد امــا به علت ســابقه مشــکلات 
ادراری امــکان گذاشــتن ســوند فولــی امکانپذیــر نشــد. جراحــی 
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اداره بیهوشی در بیمار مبتلا به توبروس اسکلروزیس كاندید...

بیمـاران رخ می دهـد)28( آنوریسـم آئـورت شـکمی نیـز گـزارش 
شـده اسـت)22(. بنابرایـن ارزیابـی قلبی پایه یک قسـمت ضروری 
از ارزیابـی قلبـی حتـی در بیمـاران بـدون علامت می باشـد)29(. 

ــوش  ــای خ ــاران دارای توموره ــد بیم ــدود 80-60 درص در ح
خیــم کلیــه هســتند کــه ایــن تومورهــای کلیــه، انژیومیولیپــوم 
می باشــد کــه ســبب هماچــوری در بیمــار می گــردد. افزایــش 
ــا تنگــی شــریان  ــه ی ــور کلی ــه توم ــه ب ــز ثانوی فشــار خــون نی

ــود.  ــده می ش ــه دی کلی
ــه  ــت )1%<( ک ــادر اس ــاران ن ــن بیم ــوی در ای ــری ری درگی
ــن  ــه ای ــدد در ری ــتهای متع ــود کیس ــورت وج ــد بص می توان
ــودی در  ــس خودبخ ــاتی از پنوموتوراک ــد. گزارش ــاران باش بیم

ــراد گــزارش شــده اســت)27(.  ــن اف ای
در حــدود 50 درصــد بیمــاران بــا توبــروس اســکلروزیس 
اختــلال در یادگیــری دارنــد کــه از خفیــف تــا شــدید متفــاوت 
اســت. حــدود 90 درصــد ایــن بیمــاران دچــار تشــنج می شــوند 
ــوده و  ــاوم ب ــی مق ــان داروی ــه درم ــوارد ب ــه در 50 درصــد م ک

ــند)30(.  ــی می باش ــیون جراح ــد رزکس نیازمن
ارزیابــی قبــل از عمــل راه هوایــی و ریه هــا بایــد شــامل بررســی 
ــد.  ــس باش ــال پنوموتوراک ــی و احتم ــات راه هوای ــود ضایع وج
تومــور اوروفارنژیــال یــا لارنژیــال، فیبروماتــا و پاپیلوماتــا، ممکن 
ــد لارنکــس را مختــل کــرده و انتوباســیون تراشــه را  اســت دی
مشــکل ســازد. درصــورت درگیــری ریــوی، بایــد عکــس قفســه 
ســینه، تســت عملکــرد ریــوی، نمونــه خــون شــریانی و ارزیابــی 
نیــاز بــه تهویــه مکانیکــی و بســتری در بخــش مراقبتهــای ویــژه 

بعــد از عمــل ارزیابــی گــردد)31-32، 13(.
ــل از  ــدان قب ــای دن ــر روی مین ــوراخدار ب ــات س ــود ضایع وج
ــی از  ــتباها ناش ــه اش ــرد ک ــرار گی ــه ق ــورد توج ــد م ــل بای عم

ــوند)13(.  ــه نش ــر گرفت ــیون درنظ انتوباس
بـا توجـه بـه اینکه ایـن بیمـاری می توانـد ارگانهای متعـددی را 
متاثـر کنـد کـه از یک بیمـار به بیمـار دیگـر متفاوت می باشـد، 
گرفتـن شـرح حال و معاینـه فیزیکی کامل امری ضروری اسـت. 
در بیمـاران توبروس اسـکلروزیس کاندید بیهوشـی عمومی، قبل 
از عمـل تسـتهای زیـر توصیـه می گـردد: عکـس قفسـه سـینه، 
الکتروکاردیوگرافـی، اکوکاردیوگرافی، بررسـی سـطح داروی ضد 

لیتــر در دقیقــه انجــام گرفــت. 

بحث
ــب  ــال غال ــی اتوزوم ــندرم ارث ــک س ــکلروزیس ی ــروس اس توب
ــتی  ــات پوس ــنج، ضایع ــیک تش ــاد کلاس ــا تری ــه ب ــد ک می باش
ــن بیمــاری  ــی شــناخته می شــود)17-15(. ای و عقب ماندگــی ذهن
ــامل  ــه ش ــد ک ــف می کن ــای مختل ــوم در ارگانه ــاد هامارت ایج
مغــز، پوســت، قلــب، کلیــه، ریــه و کبــد می باشــد. هامارتوم هــا، 
ــی  ــیون ژن ــی از موتاس ــه ناش ــتند ک ــخیم هس ــات خوش ضایع

می باشــند)18-20(. 
ــیاری از  ــرای بس ــکلروزیس ب ــروس اس ــه توب ــلا ب ــاران مبت بیم
پروســیجرهای تشــخیصی و درمانــی نیازمنــد بیهوشــی هســتند. 
ــر  ــوس ب ــا فوک ــد ب ــاران بای ــن بیم ــل ای ــل از عم ــی قب ارزیاب
ابنورمالیتی هــای ثانویــه بــه بیماری زمینه ای شــامل سیســتمهای 
قلبــی عروقــی، ریــوی، نورولوژیــک و کلیــوی انجــام شــود. 
ماکولهــای  بیمــاران  ایــن  پوســتی  ضایعــات  شــایعترین 
 ash leaf هایپوملانوتیــک می باشــد کــه تحــت عنــوان ضایعــات
شـناخته می شـود و در 98-90درصـد بیمـاران یافـت می شـود. 
همچنیـن آنژیوفیبرومای صورت نیزهمان آدنوم سباسـه می باشـد
کـه در 80 درصد بیماران وجـود دارد)21( درگیری قلبی عروقی در 
بیشـتر از 50 درصـد ایـن بیماران مشـاهده می شـود که می تواند 
بـا مشـکلات زیـادی حیـن بیهوشـی همـراه باشـد. رابدومیومای 
قلبـی پاتوگنومیـک بیمـاری اسـت)24-22(. درحـدود 60 درصـد 
کـودکان بـا توبـروس اسـکلروزیس رابدومیـوم قلبـی دارنـد این 
درحالـی اسـت کـه 20 درصـد از بزرگسـالان مبتـلا بـه توبروس 
اسـکلروزیس دارای رابدومیـوم قلبـی می باشـند)26-25( کـه اغلـب 
بـدون علامت اسـت امـا در بیماران با آریتمی احتمال آن بیشـتر 
می باشـد)13، 27( این تومورها ممکن اسـت سـبب انسـداد ناگهانی 
جریـان خـون شـده و ماننـد یـک دریچه تنـگ عمل نماینـد)22(. 
همچنیـن ایـن توده هـا می توانند سـبب مرمـر و آریتمـی گردند. 
گـزارش شـده کـه رابدومیوم قلبی بطـور خودبخود در نخسـتین 
سـالهای زندگـی پسـرفت می کنـد. اخیـرا در مطالعـه ای کـه بـر 
روی 154 بیمـار انجـام گرفت مشـاهده شـد که پسـرفت نسـبی 
رابدومیـوم قلبـی در 50 درصـد و پسـرفت کامـل در 18درصـد 
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انجمن بیهوشــی موضعی و درد ایـــران

عباس صدیقی نژاد و همکاران

ضایعــات در راه هوایــی کــه در عکــس دیــده نمی شــوند و 
نگرانــی از لوله گــذاری مشــکل( نمودیــم کــه خوشــبختانه 
ــان مشــاهده  ــی فوق ــوده ای در راه هوای بعــد از لارنگوســکوپی ت
ــه راحتــی انجــام شــد. البتــه ایــن یکــی  نشــد و انتوباســیون ب
ــود قبــل از  از محدودیت هــای مطالعــه ماســت. چراکــه بهتــر ب
عمــل بــرای اطمینــان از عــدم درگیــری راه هوایــی و بافــت ریــه 
ــس  ــه عک ــم و ب ــتفاده می نمودی ــه اس ــکن ری ــی اس ــی ت از س
قفســه ســینه اکتفــا نمــی کردیــم. همچنیــن بــا توجــه بــه عــدم 
ــا  ــی، م ــب و اکوکاردیوگراف ــوار قل ــاس ن ــی براس ــکلات قلب مش
بــرآن شــدیم کــه ازانفوزیــون هوشــبر داخــل وریــدی پروپوفــول 
و رمــی فنتانیــل بــرای نگهــداری بیهوشــی اســتفاده کنیــم، کــه 
ــام  ــار در تم ــی بیم ــم حیات ــد و علای ــاهده نش ــه ای مش عارض

ــود.  ــدار ب طــول عمــل پای

نتیجه گیری
ــاری،  ــن بیم ــف در ای ــای مختل ــری ارگانه ــه درگی ــه ب ــا توج ب
ایــن گــزارش مــورد نیــاز بــه ارزیابی هــای کامــل قبــل از عمــل 
ــا  ــه مانیتورینگه ــاز ب ــده و نی ــوارض پیچی ــردن ع ــت رد ک جه
ــی و  ــص بیهوش ــط متخص ــل توس ــن عم ــل حی ــی کام و ارزیاب
ــداری بیهوشــی را  ــاء و نگه انتخــاب داروی مناســب جهــت الق
بــا توجــه بــه شــرایط بیمــار و عــوارض همــراه نشــان می دهــد. 

تشـنج، الکترولیت، سـطح اوره و کراتینیـن خون)33(. 
بــه علــت وجــود مشــکلات رفتــاری، تجویــز پــره مــد در ایــن 
ــت  ــای مناســب جه ــی دارد )36-34، 13(. از داروه ــاران امتیازات بیم
پــره مــد در ایــن بیمــاران، بنزودیازپین هــا می باشــد کــه ســبب 
ــوارض  ــا ع ــن داروه ــن ای ــد همچنی ــنج میگردن ــرکوب تش س
ــاء بیهوشــی،  ــرای الق ــد)33(. ب ــس از عمــل را کاهــش می دهن پ
درصورتیکــه درگیــری قلبــی وجــود نداشــته باشــد، پروپوفــول و 
درصورتیکــه درگیــری قلبــی وجــود داشــته باشــد اتومیدیــت، 
داروی انتخابــی در ایــن بیمــاران اســت)39-37(. بــا توجــه بــه عــدم 
ــی  ــا بیهوش ــت الق ــول جه ــا از پروپوف ــی م ــکل قلب ــود مش وج
ــوان از  ــز می ت ــداری بیهوشــی نی ــرای نگه ــم. ب ــتفاده نمودی اس
ســووفلوران، دســفلوران یــا ایزوفلــوران در اکســیژن و نیتــروس 
اکســاید اســتفاده نمــود. در صورتیکــه درگیــری قلبــی وجــود 
نداشــته باشــد از انفوزیــون پروپوفــول جهــت نگهداری بیهوشــی 
ــوان اســتفاده نمــود)38( کــه بدلیــل عــدم درگیــری قلبــی  می ت
و وجــود هیدروســفالی و احتمــال افزایــش فشــار داخــل مغــز 
ترجیــح داده شــد از انفوزیــون داخــل وریــدی پروپوفــول جهــت 
نگهــداری بیهوشــی اســتفاده کنیــم. در مطالعــه ای کــه در ســال 
ــت  ــت جه ــام گرف ــش انج ــی و همکاران ــی ج ــط ل 1994 توس
نگهــداری بیهوشــی از ایزوفلــوران در ترکیــب با نیتروس اکســاید 
اســتفاده شــد کــه رضایتمنــدی کامــل حاصــل گردیــده بــود)13(.
و  تاکاهاشــی  توســط   2009 ســال  در  کــه  مطالعــه ای  در 
همکارانــش بــر روی یــک خانــم کاندیــد هیســترکتومی مبتــلا 
بــه توبــروس اســکلروزیس بــا لنفانژیوماتوزیــس و آنژیومیولیپــوم 
ــدورال  ــپاینال – اپی ــب اس ــا ترکی ــی ب ــت، بیهوش ــام گرف انج

ــت.  ــام گرف ــی انج ــه عوارض ــدون هیچگون ب
ــر  جهــت بــی دردی نیــز میتــوان از فنتانیــل 2-1 میکروگــرم ب
کیلوگــرم اســتفاده کــرد. امــا از مورفیــن و پتدیــن بدلیــل طــول 
اثــر و متابولیتهایشــان بویــژه در صــورت وجــود مشــکل کلیــوی 
بایــد اجتنــاب نمــود)39(. مــا نیــز جهــت بیــدردی در ایــن بیمــار 

از پمــپ درد حــاوی فنتانیــل اســتفاده نمودیــم. 
ــینه و  ــه س ــس قفس ــت عک ــد از روی ــا بع ــار، م ــن بیم در ای
ــه  ــدام ب ــه در عکــس اق ــت ری ــی و باف ــری راه هوای ــدم درگی ع
ــا اســتفاده از ســاکس)با احتمــال وجــود  انتوباســیون تراشــه ب
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Management of anesthesia in a patient with Tuberous sclerosis  candidate 
for  femoral fixation: A case report
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AbstrAct

Aims and background: Tuberous sclerosis is an autosomal dominant disease characterized by hamartomas 
lesions in multiple organs. This article reports the case with tuberous sclerosis candidate femur surgery that 
was performed under general anesthesia without any  problem.
case report: The patient was a 44 years old man with a weight of 48 kg and  height of 162 cm, known case 
tuberous sclerosis with mental retardation and recurrent seizure under treatment and urology complication lived 
in disabled sanitarium. After pre operative visite and  necessary implementation , patient was underwent  general 
anesthesia with endotracheal intubation  and  surgery was performed successfully without complications. After 
surgery the patient was fully conscious and transferred to recovery room with good general appearance  and  
was discharged after three days.
Keywords: Surgery, orthopaedic, complications, tuberous sclerosis
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