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چکیده
زمینـه و هـدف: کـره هانتینگتـون یـک اختلال ارثـی نـادر سیسـتم عصبـی اسـت کـه به صـورت اتـوزوم غالـب بـه ارث می‌رسـد. این اختلال با 
حرکات کره پیشـرونده، دمانس و اختلال روانپزشـکی مشـخص می‌شـود. در این بیماران پاسـخ غیرطبیعی به بسـیاری از داروهای بیهوشـی گزارش 
شـده اسـت. هـدف اصلـی در بیهوشـی ایـن بیمـاران، حفاظـت از راه هوایـی و ایجـاد ریـکاوری سـریع و ایمن می‌باشـد. در ایـن مطالعه مـوردی یک 
آقـای 30 سـاله مبتلا بـه کـره هانتیگتـون که تحـت عمـل جراحی کلـه سیسـتکتومی الکتیو تحـت بیهوشـی عمومی قـرار گرفت معرفی می‌شـود.

معرفـی بیمـار: بیمـار آقـای 30 سـاله مـورد شـناخته شـده کره‌هانتینگتون از 5 سـال قبل بـا افزایش ترشـحات بزاقی و حـرکات پیشـرفته کره در 
اندامها تحت درمان دارویی که جهت انجام کوله سیسـتکتومی الکتیو مراجعه نموده بود. پــس از ویزیــت قبــل از عمــل و انجــام اقدامــات لازم 
بیمــار تحــت بیهوشــی عمومـی بــا انتوباسـیون داخـل تراشـه قـرار گرفـت و جـرای بیمـار بـدون عارضــه انجـام شـد. بیمـار بعـد از جراحـی بـا 

حــال عمومــی خـوب منتقـل ریـکاوری و بعـد از سـه روز مرخـص شـد.

واژه‌های کلیدی: جراحی، عوارض، کره‌هانتینگتون 
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معــرفی بیمــار

مقدمه 
کــره هانتینگتــون یــک بیمــاری ارثــی نــادر اتــوزوم غالــب 
سیســتم عصبــی اســت کــه شــیو ع 5تــا7 در 100.000 نفــر در 
هردوجنــس دارد)1(. ایــن بیمــاری نخســتین بــار در ســال 1872 
توســط جــورج هانتینگتــون توصســف شــد)2(. ژن مســئول 
ایــن بیمــاری روی کرومــوزوم 4 اســت. از لحــاظ پاتولــوژی، 

بیمــاران آســیب نورونــی در گانگلیــون بــازال و آتروفی شــدیدی 
در هســته کودیــت دارنــد)3(. علایــم بیمــاری معمــولاً در 
دهــه ســوم تــا پنجــم زندگــی ظاهــر می‌شــود. و مــرگ بــه 
طــور تیپیــک 30-10 ســال بعــد از شــروع اتفــاق می‌افتــد. 
نشــانه‌های کــره هانتینگتــون شــامل حــرکات کــره، آتاکســی 
و کاهــش پیشــرونده در عملکــرد شــناختی اســت. بــه دلیــل 
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آزمایش‌هــای انعقــادی، نیتــروژن اوره خــون، کراتینیــن ( بیمــار 
در رنــج طبیعــی بودنــد. گرافــی قفســه ســینه بیمــار نرمــال بود. 
همچنیــن الکتروکاردیوگرافــی بــه عمــل آمــده از بیمــار دارای 

ریتــم سینوســی و فاقــد اختاــل در ریتــم قلبــی بــود.

روش بیهوشی:
بعــد از ورود بیمــار بــه اتــاق عمــل، پایــش معمــول علایــم 
حیاتــی )اندازه‌گیــری فشــارخون بــه روش غیرتهاجمــی، پالــس 
اکســی‌متری، الکتروکاردیوگرافــی و کاپنوگرافــی( صورت گرفت. 
بــا ســایز شــماره 18  فوقانــی  انــدام  از  دو رگ محیطــی 
و20 تعبیــه شــد. جهــت کاهــش ریســک و پیشــگیری از 
آسپیراســیون، اندانســترون 4 میلــی گــرم و پنتوپــرازول 40 
میلی‌گــرم وریــدی تجویــز شد.هیدراتاســیون بیمــار بــا نرمــال 
ســالین 5 سی‌ســی بــه ازای هــر کیلوگــرم وزن بــدن صــورت 
گرفــت. بیمــار بــه مــدت 6 دقیقــه بــا حجــم جــاری با اکســیژن 
100% پــره اکســیژنه شــد. ســپس القــا بیهوشــی بــا اســتفاده 
از 2میکروگــرم بــه ازای هــر کیلوگــرم وزن بــدن فنتانیــل، 3 
میلی‌گــرم بــه ازای هــر کیلوگــرم وزن بــدن نســدونال و 2/0 
میلی‌گــرم یــه ازای هــر کیلوگــرم وزن بــدن شــل کننــده 
عضلانــی ســیس آتراکوریــوم صــورت گرفــت. بیمــار بــا لولــه 
شــماره 8 لولــه گــذاری و پــس از اطمینــان از محــل لولــه، 
بیمــار بــه دســتگاه ونتیلاتــور )حجــم جاری:600ســی ســی، 

تعــداد تنفــس:12 بــار در دقیقــه( متصــل گردیــد.
جهــت نگهــداری بیهوشــی از ایروفلــوران و بــرای تعییــن 
 )TOF( train of four درجــه شــلی عضلانــی از مانیتورینــگ
اســتفاده شــد. بعــد از 45 دقیقــه از شــروع بیهوشــی، 4پاســخ 
TOF بازگشــت کــه 2 میلــی گــرم ســیس آتراکوریــوم تزریــق 
شــد. عمــل جراحــی حــدود 75 طــول کشــید. پارامترهــای 
همودینامیــک بیمــار در طــی عمــل جراحــی پایــدار بودنــد 
و دی‌اکســید‌کربن انتهــای بازدمــی، بیــن 30 تــا 35 حفــظ 
گردیــد. میــزان مایــع دریافتــی حیــن عمــل حــدود 2لیتــر 
و بــرون ده ادراری حــدود 500 میلــی لیتــر بــود. در پایــان 
عمــل، پــس از بازگشــت 4 پاســخ TOF، جهــت خنثــی کــردن 
اثــرات شــل کننــده عضلانــی، نئوســتیگمین 04/0میلــی گــرم 

درگیــری عضاــت فارنژیــال بلــع و رفلکــس گگ ممکــن اســت 
مختــل باشــد.مهمترین علامــت موتــور دیســفاژی اســت کــه 
مانــع دریافــت غــذا و افزایــش ریســک آسپیراســیون می‌گــردد. 

مــرگ عمومــاً بــا عــوارض آسپیراســیون مرتبــط اســت)4(.
ایــن بیمــاران ممکــن اســت نیازمنــد اعمــال جراحــی در 
طــول زندگــی خــود باشــند. بــا توجــه بــه اینکــه پاســخ هــای 
غیرطبیعــی بــه بســیاری از داروهــای بیهوشــی )تیوپنتــال، 
ساکســینیل کولیــن، میــدازولام( و عــوارض حوالــی عمــل 
ماننــد نارســایی تنفســی، آسپیراســیون و اسپاســم عضلانــی 
در ایــن بیمــاران گــزارش شــده اســت و مطالعــات کمــی در 
زمینــه بیهوشــی ایــن بیمــاران وجــود دارد کــه ایــن مطالعــات 
نیــز از همــراه بــودن عــوارض در بیهوشــی آنــان حکایــت دارد. 
بنابرایــن اعمــال جراحــی بیمــاران مبتاــ بــه کــره هانتینگتــون 
ملاحظــات بیهوشــی خــاص خــود را مــی طلبــد. در ایــن گزارش 
مــا بــه بررســی مــوردی از بیمــار مبتاــ بــه کــره هانتینگتــون 
کــه تحــت عمــل جراحــی کولــه سیســتکتومی الکتیــو قــرار 

گرفــت می‌پردازیــم.

معرفی بیمار
بیمــار آقــای 30 ســاله مــورد شــناخته شــده کــره هانتینگتــون 
از 5 ســال قبــل کــه جهــت عمــل جراحــی کولــه سیســتکتومی 
الکتیــو بســتری شــده بــود. بیمــار در وضعبــت فیزیکــی کلاس 
3 طبقــه بنــدی انجمــن متخصصیــن بیهوشــی آمریــکا قــرار 
داشــت.قد بیمــار 168 ســانتی‌متر و وزن 70 کیلوگــرم بــود. 
بیمــار ســابقه جراحــی و بیهوشــی نداشــت. ســابقه ایــن 
بیمــاری در پــدر و مادربــزرگ بیمــار وجــود داشــت کــه 
ســبب مــرگ بترتیــب در ســن 49 و57 ســالگی شــده بــود. 
در معاینــه فیزیکــی، افزایــش ترشــحات دهانــی و حــرکات 
کــره در همــه اندامهــا مشــهود و ســایر معاینــات عصبــی نرمــال 
بــود. معاینــات فیزیکــی سیســتم قلبــی عروقــی و ریــوی بیمــار 
نرمــال بودند.بیمــار بــه صــورت ســرپایی بــه بیمارســتان مراجعه 
کــرده و در منــزل تحــت درمــان بــا داروهــای تترابنزیــن، 
الانزاپیــن، ســیتالوپرام، پریمیــدون و زولپیــدم بــود. آزمایشــات 
بالینــی روتیــن )ســطح هموگلوبیــن، هماتوکریــت، پلاکــت، 

85اداره بیهوشی در بیمار مبتلا به کره هانتینگتون کاندید عمل جراحی کوله سیستکتومی ...
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انجمن بیهوشــی موضعی و درد ایـــران

بدنبــال بیهوشــی عمومــی تشــدید نیافــت.
در چنــد مطالعــه گــزارش مــوردی مشــاهده شــد کــه اســتفاده 
از ســدیم تیوپنتــال می‌توانــد باعــث آپنــه طــول کشــیده و 
اسپاســم شــود.در ایــن مطالعــات از دوزهــای بــالای نســدونال 
)بیشــتر از 5 میلــی گــرم بــه ازای هــر کیلوگــرم وزن بــدن( 
اســتفاده شــده بــود)7(. امــا در گزارشــات بعــدی کــه از دوزهــای 
کمتــر نســدونال )کمتــر از 5 میلــی گــرم بــه ازای هــر کیلوگــرم 
وزن بــدن( اســتفاده شــده یــود هیچگونــه عارضــه‌ای مشــاهده 
ازای هــر  بــه  بنابرایــن دوزهــای 5-3 میلی‌گــرم  نشــد)8(. 
کیلوگــرم وزن بــدن در ایــن بیمــاران ایمــن می‌باشــد. در 
مطالعــه مــا نیــز از دوز 3 میلی‌گــرم بــه ازای هــر کیلوگــرم 
وزن بــدن اســتفاده شــد هیچگونــه عارضــه‌ای مشــاهده نشــد. 
ریــکاوری طــول کشــیده بــه دنبــال اســتفاده از ینزودیازپیــن 
در ایــن بیمــاران گــزارش شــده اســت)9(. امــا در یــک مطالعــه 
کــه 11بیمــار مبتاــ بــه کــره مــورد ارزیابــی قــرار گرفتنــد 
بنزودیازپیــن و نســدونال یصــورت ایمــن و بــدون طولانی شــدن 
ریــکاوری اســتفاده شــدند)6(. کــه نویســندگان ایــن مطالعــه 
علــت طولانــی شــدن ریــکاوری ایــن داروهــا در مطالعــات قبلــی 

را دوز بــالای مصــرف شــده در ان مطالعــات ذکــر نمودنــد.
در مطالعــات قبلــی بصــورت ایمــن از پروپوفــول و رمیفنتانیــل 
اســتفاده شــده اســت. هیچگونــه گزارشــی مبنــی بــر بــروز 
عــوارض جانبــی بدنبــال اســتفاده از ایــن داروهــا گــزارش نشــده 
اســت. رمیفنتانیــل توســط اســترازهای غیراختصاصــی خــون و 
بافــت متابولیــزه می‌شــود. ایــن دارو را می‌تــوان بــا دور بــالا 
و مــدت طولانــی بــدون ریســک تجمــع و دپرســیون تنفســی 

طولانــی تجویــز نمــود)10-11، 4(.
در مــورد عملکــرد شــل‌کننده‌های عضلانــی حیــن عمــل 
در بیمــاران مبتاــ بــه کــره هانتینگتــون، گزارشــاتی مبنــی 
بــر طولانــی شــدت اثــر شــل کننده‌هــای دپلاریــزان و نــان 
دپلاریــزان مشــاهده شــده اســت)21(. در یــک مطالعــه ژنتیکــی، 
شــیوع بالاتــر ســودوکولین اســتراز آتیپیــک در بیمــاران مبتاــ 
بــه کــره هانتینگتــون و درنتیجــه احتمــال طولانی‌تــر شــدن اثر 
ساکســینیل کولیــن گــزارش شــده اســت)13(. هرچنــد در یــک 
مطالعــه کــه بــه بررســی 11 بیمــار مبتاــ بــه کــره هانتینگتــون 

بــه ازای هــر کیلوگــرم وزن بــدن و آتروفــی02/0 میلی‌گــرم 
بــه ازای هــر کیلوگــرم وزن بــدن تجویــز شــد.بعد از بازگشــت 
تــون عضلانــی مناســب، لولــه تراشــه بیمــار در حالــت بیــداری 
خــارج شــد. بیمــار بــا علایــم حیاتــی پایــدار بــه بخــش منتقــل 
شــد. جهــت کنتــرل درد بعــد از عمــل از آپوتــل 1 گــرم هــر 8 
ســاعت اســتفاده شــد. در ارزیابی‌هــای بعــد از عمــل عارضــه‌ای 
مشــاهده نشــد و بیمــار 72 ســاعت پــس از عمــل بــا حــال 

عمومــی خــوب مرخــص گردیــد.

بحث
کــره هانتینگتــون یــک بیمــاری نورودژنراتیــو نــادر پیشــرونده 
بــا تــوارث اتوزومــال غالــب، بــا بــروز در ســنین بزرگســالی 
اســت. ایــن بیمــاری بــا تریــاد ســه‌گانه حــرکات غیرطبیعــی 
روانــی شــناخته  اختاــلات  و  اختاــلات شــناختی  کــره، 
می‌شــود )2(. ایــن بیمــاری در اثــر جهــش در ژن کــد کننــده 
پروتئیــن هانتینگتــون ایجــاد می‌شــود کــه بــه طــور اولیــه 
باعــث آتروفــی و از دســت رفتــن ســلول می‌گــردد. پیشــرفت 
بیمــاری، بــا تشــدید آتاکســی بیمــار و در نتیجــه افتــادن 
مکــرر و ترومــا، اختاــل عملکــرد فارنژیــال و ســوء تغذیــه 
نیازمنــد تعبیــه فیدینــگ تیــوب همــراه اســت کــه تمــام ایــن 
مــوارد منجــر بــه اعمــال جراحیهــای می‌شــود کــه نیازمنــد 
بیهوشــی هســتند)4-3(. تعــدادی از گزارش‌هــای مــوردی، پاســخ 
غیرطبیعــی بــه داروهــای بیهوشــی معمــول را نشــان داده‌انــد.

هرچنــد تعــدادی از مطالعــات بی‌خطــر بــودن اکثــر داروهــای 
بیهوشــی در ایــن بیمــاران نشــان داده‌انــد.

داروهـای روانپزشـکی مثل آنتی‌سـایکوتیک‌ها، ضدافسـردگی‌ها، 
بنزودیازپین‌هــا بــرای درمــان ایــن بیمــاران مــورد اســتفاده 
قــرار می‌گیــرد)5(. بنابرایــن یــک متخصــص بیهوشــی بایــد 
از تداخاــت ایــن داروهــا بــا داروهــای بیهوشــی آگاه باشــد. 
همچنیــن ایــن امــکان وجــود دارد کــه بیهوشــی عمومــی باعــث 
تشــدید نشــانه‌های ســایکولوژیک بیمــاران بعــد ازعمــل مثــل 
آژیتاســیون، کــره و ســایکوز شــود. بنابرایــن محتاطانــه اســت 
کــه داروهــای ســایکوتروپیک تــا روز عمــل اســتفاده شــود)6(. در 
بیمــار مــا نیــز هیچکــدام یــک از عــوارض ذکــر شــده در بــالا 
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اپیــدورال بصــورت ایمــن در ایــن بیمــاران بکاررفته اســت )16-17(.

نتیجه‌گیری
علــی رغــم تکنیکهــای مختلــف بیهوشــی کــه در بیمــاران بــا 
کــره هانتینگتــون توصیــه شــده امــا بهتریــن تکنیــک همچنــان 
ناشــناخته باقــی مانــده اســت. در ایــن مــورد، بــا توجــه بــه 
حــرکات کــره‌ای فــرم بیمــار امــکان انجــام رژیونــال وجــود 
نداشــت و مــا روش جنــرال را انتخــاب کردیــم. هــدف اصلــی 
در بیهوشــی ایــن بیمــاران، حفاظــت از راه هوایــی و ایجــاد 
ریــکاوری ســریع و ایمــن میباشــد. بســیاری از بیمــاران مبتاــ 
بــه کــره هانتینگتــون، ناتــوان هســتند، ســوء تغذیــه دارنــد و 
همــکاری لازم را ندارنــد. در ضمــن ایــن بیمــاران در ریســک 
آسپیراســیون و پاســخ غیرطبیعــی بــه داروهــای بیهوشــی 
هســتند کــه ایــن مســائل میتوانــد ســبب ایجــاد عــوارض در 
حیــن بیهوشــی عمومــی شــوند و بایــد مــورد توجــه متخصــص 

بیهوشــی قــرار گیرنــد. 

پرداختــه شــده بــه 6 بیمــار از 11بیمــار ساکســینیل کولیــن و 
بــه 5 بیمــار دیگــر شــل کننــده نــان دپلاریــزان تجویــز شــد که 
همگــی پاســخ نرمــال بــه ایــن داروهــا داشــتند)6(. امــا بــا ایــن 
وجــود ایــن احتمــال وجــود دارد کــه بدنیــال تجویــز ســاکس در 
بیمــاران بــا کــره هانتیگتــون فلــج عضلانــی طــول کشــیده رخ 
دهــد و اینکــه آیــا ســطح ســودوکولین اســتراز آتپیــک در ایــن 
بیمــاران بــالا اســت بــدون پاســخ باقــی مانــده اســت. بنابرایــن 
ســاکس در ایــن بیمــاران بایــد بــا احتیــاط اســتفاده شــود. 
عوامــل کوتــاه اثــر و متوســط اثرمثــل روکرونیــوم، آتــرا کوریــوم 
و ســیس آتراکوریــوم بنظــر می‌رســد کــه بــرای اســتفاده قابــل 
قبــول باشــند )11،14(. در مطالعــه مــا، از شــل کننــده ســیس آتــرا 
کوریــوم حیــن عمــل اســتفاده شــد کــه بــا پاســخ طبیعــی 

همــراه بــود.
مــورد  نگرانــی در  استنشــاقی  از هوشــبرهای  اســتفاده  در 
لــرز پــس از عمــل و در نتیجــه احتمــال اسپاســم ژنرالیــزه و 
طولانــی شــدن ریــکاوری وجــود دارد هــر چنــد در مطالعــات 
انجــام شــده از هوشــیرهای استنشــاقی ماننــد ایزوفلــوران، 
هالوتــان، ســوفلوران بــدون بــروز عــوارض جانبی اســتفاده شــده 
اســت)10(. در مطالعــات اخیــر نشــان داده شــده کــه اســتفاده از 
ســووفلوران بعلــت فارماکوکینتیــک خاصــش ریســک طولانــی 
شــدن ریــکاوری را نــدارد)15(. در مطالعــه مــا جهــت نگهــداری 
بیهوشــی از ایزوفلــوران اســتفاده شــد کــه هیچگونــه عارضــه 

جانبــی مشــاهده نشــد.
ایــن بیمــاران بــه علــت اختاــل عملکــرد عضاــت بولبــار 
هســتند.  آسپیراســیون  یافتــه  افزایــش  ریســک  دچــار 
دیســفاژی مهمتریــن علامــت موتــور در ایــن افــراد اســت. 
اســتفاده از داروهایــی ماننــد متوکلوپرامیــد کــه بــر روی 
رســپتورهای مرکــزی دوپامیــن عمــل می‌کننــد و داروهــای 
آنتی‌کولینرژیــک می‌توانــد ســبب تشــدید علائــم کــره شــوند 
بنابرایــن بایــد از ایــن داروهــا اجتنــاب نمــود. از میــان آنتــی 
کولینرژیکهــا، گلیکوپیــرولات کــه از ســد خونــی- مغــزی عبــور 
نمی‌کنــد نســبت بــه ســایر داروهــای ایــن گــروه ترجیــح داده 

می‌شــود)5(.
در مــورد تکنیک‌هــای رژیونــال، بــی حســی اســپاینال و 
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Abstract

Aims and Background: Huntington’s chorea (HC) is a rare, autosomal, dominant hereditary disorder of 
the nervous system. This disease is characterized by progressive chorea movement, dementia and psychiatric 
disorders. In these patients, an abnormal response to many anesthetic drugs has been  observed. The primary goal 
of general anesthesia in these patients is airway protection and a fast and safe recovery. In this study, a 30 year old 
male with huntington chorea undergoing elective cholecystectomy with general anesthesia is introduced.
Case report: The patient was a 30 year old man, known case of Huntington’s chorea from 5 years ago with 
increased salivary secretions and advanced limb chorea movements underdrug treatment, candidate for elective 
cholecystectomy. After pre operative visit and necessary implementation, the patient underwent general 
anesthesia with endotracheal intubation and surgery was performed successfully without complications. After 
surgery the patient was transferred to recovery room with good general appearance and was discharged after 
three days.
Keywords: Surgery, complications, Huntington’s chorea
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