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  مقدمه
یک بیماري نادر ژنتیکی است  ،دیس اتونومی فامیلی

ارش شده گز 20000در  1تا  10000در  1که شیوع آن 
مراتب  هاي فامیلی به این بیماري در ازدواج بروز .است

ژن در ارتباط با این بیماري روي کروموزوم  .بالاتر است
یا سندرم ) FD(اتونومی فامیلی  دیس .)1( قرار دارد 9

دیده  (ashkenazi) در یهودیان اشکنازي دي عمدتاً ریلی
حسی تکامل اعصاب اتونوم و  ،در این بیماري. شود می

هاي میلینه  مختل شده و تعداد اعصاب غیرمیلینه و اکسون
بیشتر در اعصاب  ،آسیب. یابد با قطر کوچک کاهش می

هاي سمپاتیک در این  شود و گانگلیون سمپاتیک دیده می
هاي  اکسون اعصاب پاراسمپاتیک و. بیماران کوچک است

در هنگام تولد با  FD ).2(مشکلی ندارند  بزرگ معمولاً
خود را نشان  ،)دیسفاژي(ل در مکیدن و بلعیدن اختلا

م دیگر یعلا .کند دهد و با بالا رفتن سن پیشرفت می می
آن شامل هیپوتونی، ریفلاکس معده به مري، استفراغ و 

آسپیراسیون مکرر ریوي، فقدان اشک هنگام گریه کردن، 
کاهش پاسخ به  خیر در تکامل وأپریدگی و ت رنگ

 ،این افراد درصد 40در  .اشدب هاي دردناك می محرك
  ).3( افتد تشنج جنرالیزه اتفاق می

 ممکن است شود و مشکل بیمار بدتر می ،با افزایش سن
 (Dysautonomia crisis) مبتلایان دچار حمله دیس اتونومی

 اضطراب، شوندکه از مشخصات آن تعریق شدید،
تغییرات سریع فشارخون و ضربان قلب در دو سوي 

ثرترین درمان حمله ؤم .باشد استفراغ می تهوع و ،طیف
  .دیازپام است ،اتونومی دیس

محدود به نژاد یهود  هرچند این بیماري تقریباً
این بیماري در افراد یافته  جهشولی فرم  باشد، می

  ).5 و 4( غیریهود نیز گزارش شده است
این بیماري یک اختلال پیشرونده است که  باعث 

 ینه حامل حس درد وکاهش فیبرهاي عصبی غیرمیل
علت  به. گردد می حرارت و کنترل سیستم عصبی اتونوم
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نظر  این بیماري از نقطه حسی، درگیري اعصاب اتونوم و
 مستعد زیرا این افراد ،استز اهمیت یبیهوشی بسیار حا

به شدید وضعیتی و پاسخ فشارخون شدید افزایش 
از سویی  باشند و داروهاي آدنرژیک و کولینرژیک می

استفراغ هاي مکرر  اختلال بلع و ،علت هیپوتونی هیگر بد
  .دهستندر معرض خطر آسپیراسیون محتویات معده 

هاي  تشخیص این بیماري بر اساس یافته ،در گذشته
کاهش یا فقدان اشک،کاهش یا فقدان  بالینی بیمار شامل

قرمزي اکسون پس از تزریق  ها، رفلکس عمقی تاندون
وضعیتی، کاهش افزایش فشارخون  اینترادرمال هیستامین،

بود اما امروزه  تعلق به نژاد یهودم یا فقدان پاپیلاي زبان و
هاي ژنتیکی تشخیص  صورت قطعی با آنالیز و تست هب

 .   شود داده می

پاسخ غیر عادي این بیماران به درد و نیز بعضی از 
داروهاي بیهوشی، عمل جراحی و بیهوشی این افراد را 

  .اص نموده استشایان توجه خ
 

 معرفی بیمار
  دیس شده مورد شناخته وساله  8بیمار دختربچه 

 ،علت زخم پا و استئومیلیت بهکه اتونومی فامیلیال بود 
پسرعموي . نبود ياد یهودژن ازوي  .دشکاندید جراحی 

در پنج سالگی فوت  نیز مبتلا به این بیماري بوده واو 

در همان  در فامیل،با توجه به سابقه بیماري  .کرده بود
انجام تست  سال اول تولد با داشتن معیارهاي تشخیصی و

در معاینه . تشخیص قطعی بیماري داده شده بود ژنتیکی،
کودك ظاهر طبیعی نداشت، در تکلم کمی مشکل  ،چهره

) web(پرده  ،در دو طرف زوایاي خارجی چشم .داشت
اعمال  به علت خشکی چشم و که احتمالاً وجود داشت

زبان فاقد . راحی متعدد بر روي چشم ایجاد شده بودج
فقط دو دندان در دهان  .شکل نامنظم داشت پاپیلا بوده و

از نوزادي ي بیمار ،حال مشکل در شرح. وي موجود بود
با اختلال در مکیدن شروع شده و سپس با ایجاد زخم در 

هاي بعد ادامه  ها در ماه دهان و کام و از بین رفتن دندان
بیمار در هنگام گریه کردن اشک نداشته است  .بوده یافت

با توجه به سابقه  وجود بیماري در خانواده ). 1 تصویر(
هاي اول  این سندرم در همان ماه م بیماري،یو ظهور علا

تشخیص  مورد بررسی قرار گرفته و، براي وي مطرح
افزایش بیمار سابقه تشنج و چندبار  .قطعی داده شده بود

علت اختلالات  وي بارها به .داشت را میشدید علا
که در  چشمی تحت عمل جراحی قرار گرفته بود

بار نیز  این .کردند اي را ذکر نمی کدام مشکل عمده هیچ
پیشرفت  عدم توانایی درك درد در وي باعث زخم پا و

و به همین علت کاندید  ها شده بود آن در حد استخوان
 .رمانشاه شدعمل جراحی در بیمارستان امام رضا ک

  

 
  

از خانواده بیمار براي چاپ عکس اجازه گرفته شده ( زخم عمیق و استئومیلیت پاي چپ، زخم پاي راست چهره بیمار،: از راست به چپ -1تصویر 
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 پس از هیدراتاسیون مناسب و براي بیهوشی بیمار
ضمن آماده بودن وسایل  برقراري مانیتورینگ استاندارد،

) سی سی 5/0( میکروگرم 5/2تنها از  ،ی کاملبراي بیهوش
صورت منقطع نیتروس اکسید و  هب گاهاً سوفنتانیل و

بوده  بیدار بیمار در حین عمل تقریباً .اکسیژن استفاده شد
در طی عمل براي  .کرد درد اندکی را ذکر می ندرتاً و

 پرت کردن حواس کودك از روش اضطرابکاهش 
(distraction)  اده فاز طریق موبایل نیز استبا پخش فیلم

، طول انجامید عمل جراحی او حدود نیم ساعت به .شد
 توجهی نداشت تغییر قابل ،ضربان قلب بیمار فشارخون و

  .مشاهده نشدبعد از عمل مشکل خاصی  و
  

 بحث
نظر بیهوشی نیز  هاي بارز این سندرم که از نقطه از چهره

ت ولی  تفاوتی به دردهاي سوماتیک اس جالب است بی
از  ).2(خوبی حس کنند  هدردهاي احشایی را ممکن است ب

ها را مستعد به زخم  این بیماران آن درسویی فقدان اشک 
  . باید به این نکته حین بیهوشی توجه نمود کند و قرنیه می

این بیماران باید قبل از عمل مورد ارزیابی قرار 
علت احتمال  رادیوگرافی از قفسه سینه به .گیرند

اصلاح دهیدراسیون و . هاي مکرر لازم است سپیراسیونآ
ها لازم  در آن) علت تعریق زیاد به(هیپوناترمی احتمالی 

ها در این افراد توصیه  مدیکاسیون با بنزودیازپین پره. است
  دیس تشدیدتواند سبب  شود چون اضطراب می می

نکاتی که در حین عمل باید مدنظر داشت  .اتونومی گردد
اینداکشن سریع با (عبارتند از خطر آسپیراسیون ریوي 

، مانیتورینگ عروقی–قلبیحفظ ثبات  ،)مانور سلیک
تجویز مناسب داروهاي آنالژزیک بر حسب  مناسب،
  .و نوع عمل وضع عملم، شرایط

هرچند این بیماران ناتوان از درك درد و حرارت 
توجه داشت که درك دردهاي  باید حتماً باشند ولی می

ممکن . ها ممکن است مانند افراد نرمال باشد احشایی در آن
 دردي بعد از عمل داشته باشند و معمولاً است نیاز به بی

  . کنند داروهاي ضدالتهاب غیراستروییدي کفایت می

حین عمل باید با تجویز مایعات و افزایش فشارخون 
در این بیماران از  .یم درمان شودوازوپرسور با اثر مستق

کتامین و پروپوفول با موفقیت استفاده شده  تیوپنتال،
این  بیحسی رژیونال نیز بدون مشکل خاصی در .است

در یک مطالعه از داروي ) .7و  6(افراد تحمل شده است 
باشد  می 2α مدتومیدین که در واقع یک آگونیست دکس
  ).8( ه استبیهوشی با موفقیت استفاده شد براي

توجه در حین بیهوشی باید به درجه حرارت بیمار نیز 
 .داردوجود حرارت بدن درجه کنترل اختلال در زیرا  کرد

در  مثلاً .دارو در این بیماران مهم است تعیین سطح
که کودك با نمایش فیلم توسط  درحالی شده، معرفی مورد

موبایل سرگرم شده و استرس زیادي نداشت با تجویز 
میکروگرم سوفنتانیل، با احتیاط شستشوي زخم  5/2

که مشاهده شد بیمار درد  بعد از این .صورت گرفت
کند، سایر مراحل عمل شامل شستشو  چندانی را حس نمی

 دبریدمان عمیق نیز با توجه به پاسخ کودك به درد و و
بیمار  تنها با اضافه کردن نیتروس اکسید صورت گرفت و

 تر، در اعمال جراحی وسیع عتاًطبی .مشکل خاصی نداشت
کنترل بیمار  تر و مراتب وسیع تداخلات دارویی به

که به  در این مورد خاص درصورتی .تر خواهد بود مشکل
و بیهوشی بیمار  شد کاهش حس درد در بیمار توجه نمی

صورت معمول با تجویز داروي القاء بیهوشی و  به
 ،بیماررفت ممکن بود به  گذاري تراشه پیش می لوله

  .خطرات متعددي تحمیل گردد
 گیري نتیجه

 در یهودیان گزارش شده و هرچند این بیماري غالباً
معیارهاي تشخیصی بوده  تعلق به نژاد یهود جزو قبلاً

این یافته  جهشفرم  طور که اشاره شد است ولی همان
 و 5، 4( بیماري در مواردي دیده و گزارش شده است

علت مشکلات  است ولی به گرچه این بیماري نادر ).9
 این بیماران بارها کاندید عمل جراحی و خاص مبتلایان،

در صورتی که به نکات ذکرشده در  شوند و بیهوشی می
جان بیمار ممکن است به  بیهوشی آنان توجه نشود،

 .تدفمخاطره ا
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