
  ۲۹۶                                                                         گزارش چهار مورد پانکراتيت ارثی
 

 

  ارثي پانكراتيت مورد ارهچ گزارش
 

**محمد رضا جهانشاهی،  ۱* يانياسکندر حاج  

  ده يچک
 ده ششم زندگي اتفاق مي تادوران كودكي   از متغير ميباشد كه معمولا؛  نفوذباب و لبيماري نادر و اتوزومال غا يك ارثي پانكراتيت

  .شود ميافتد  و در هر دو جنس نيز به يك نسبت ديده 
 كانسـر پـانكراس و   ميشـود ايجـاد   ٧تا موتاسيون در زن مسئول كاتيون تريپسينوزن بر روي كرومـوزم  سه   وقوعاري بعلت اين بيم

نچـه در  آ .از ساير انواع پانكراتيـت دارد  بالاتريبسيار  شيوع يت ارثيپانکراتنارسائي شديد پانكراس و ساير عوارض پانكراتيت در 
اقـدامات حمـايتي و   . باشـد كـه در يـك خـانواده اتفـاق افتـاده اسـت        د پانكراتيت ارثي مياين مقاله گزارش شده است چهار مور

نگهدارنده در مرحله حملات مي باشد و جهت جلوگيري از حملات نيز توصـيه بـه رژيـم غـذايي كـم چربـي و اسـتفاده از آنتـي         
ممكـن اسـت از درمـان اسـفنگرتومي      تاكـاروتن شـده اسـت  برخـي از بيمـاران انتخـاب شـده       و ب  Eو  C اكسـيدانهاي ويتـامين  

-۳۰۱) : ٢( ٧  ؛ ١٣٨٧م ع پ  .بيماران ممكن است ضـرورت يابـد   درصد ٥٠جراحي تا  .آندوسكوپيك و يا جراحي نيز سود ببرند
۲۹۵  

  
 

    پانكراتيت ،نوزنيبسيتر، ونيزن موتاس، ارثي پانكراتيت :د واژه گانيکل
  

  مقدمه

ــت ــي پانكراتي ــك ١ (HP) ارث ــاد  ي ــاري ن ر و بيم

دوران  از متغير ميباشد كه معمـولا؛   نفوذبااتوزومال غالب و 

و در هـر دو  ) ١(ده ششم زندگي اتفاق مي افتـد   تاكودكي  

  .ميشودجنس نيز به يك نسبت ديده 

سـال   در  Comfortتوسـط   بيمـاري بار اين  اولين

گـزارش   دنيـا مـورد از آن در   ١٠٠گزارش و تا كنون  ١٩٥٢

 ـينکراتپاتشخيص  )٢.(شده است اسـاس وجـود    بـر  يت ارث

دو مورد پانكراتيت حـاد يـا مـزمن در اعضـاي يـك       اقلحد

ايـن  ) ٣.(ميباشـد   پانكراتيـت خانواده همراه با رد ساير علل 

ن مسـئول كـاتيون   ژتـا موتاسـيون در    ٣ وقوعبيماري بعلت 

 سـرطان ) ٤.(شـود  ميايجاد  ٧ن بر روي كروموزم ژتريپسينو

ــانكراس و ــان  پ ــديد پ ــائي ش ــوارض نارس ــاير ع كراس و س

از سـاير   بـالاتري بسـيار   شيوع يت ارثيپانکراتپانكراتيت در 

  )٥(انواع پانكراتيت دارد

  

_________________________  
  شاپور اهواز يدانشگاه علوم پزشكي جند، فوق تخصص گوارش کبد،  يار گروه داخليدانش *
   پزشک عمومی **

 Email:eskandarhajiani@yahoo.com: سنده مسئولينو - ١

1- Hereditary  Pancreatitis ( HP) 
 
 

  

  ۴/۴/١٣٨۷ :اعلام قبولي  ۲/۱۱/١٣٨۶: دريافت مقاله اصلاح شده  ۷/۱۰/١٣٨۱: دريافت مقاله
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  ۲۹۶                                                                         گزارش چهار مورد پانکراتيت ارثی
 

 

 معرفي  بيمار 

ســاله متاهــل وخانــه دار بــا  ٣٩ -بيمارخــانم قمــر آ

شكايت از درد اپيگاسـتر بـه اورژانـس مراجعـه كـرده و بـا       

. بستري و تحت مداوا قرار گرفته اسـت تشخيص پانكراتيت 

. درد وي همراه تهوع واستفراغ بوده و به پشت انتشار داشـته 

وي سابقه دردهاي مشابه از كودكي ذكر مي كند كه چنـدين  

وي سـابقه اي   .بار با تشخيص حمله  پانكراتيت بستري شده

نـامبرده از  . از مصرف الكل يا كشيدن سيگار ذكر نمـي كنـد  

ان با گلـي بـن   چار ديابت شده كه تحت درمسالگي د ٢٨سن

از وي  ٧٩در آندوسكوپي كـه در سـال   . كلامايد قرار داشت

ــده و در     ــوگزارش ش ــترودئودنيت اروزي ــده گاس ــام ش انج

ســنگ در انتهــاي كلــدوك  ٤ســونوگرافي شــكمي همزمــان 

مـزمن و   مشاهده شده كه بيمار با تشخيص نهايي پانكراتيت

جهــت وي  ٣٠/٧/٧٩ خيدر تــار)مجــراي پــانكراس (ســنگ 

  .اسفنكتروتومي انجام مي شودو  يوگرافيکلانز

پس از اسفنكتروتومي علائـم وي تخفيـف نيافتـه و    

همـراه بـا     مجدد مجراي پانكراس گشاد شـده    ERCPدر

و بيمار كانديد عمل )  ١شكل ( سنگهاي متعدد مشاهده شد 

    .جراحي گرديد

 

  پانکراس يمجرا ERCPر يتصو :١شكل 

  

سـالگي بطـور ناگهـاني     ١٩سر بزرگ وي در سـن  پ

دچار درد شكمي در اپيگاستر همراه با تهوع و اسـتفراغ مـي   

بـا تشـخيص پانكراتيـت حـاد      ١٥/٢/٨١شود كه در مورخـه  

ساله است  ٨همچنين دختر كوچك وي كه . بستري مي شود

نيز از حملات مكرر درد شكم و اپيگاستر شـاكي اسـت كـه    

  در بخش اطفال پانكراتيت حاد جهت وي بعد از بستري 

  

  

پسر خواهر وي نيز سابقه پانكراتيـت  . شودتائيد مي 

در معاينات بعمل آمده ملتحمـه رنـگ   . مزمن را ذكر مي كند

لنفادنوپـاتي گردنـي    .اسكلرا ايكتريـك نيسـت  . پريده نيست

 .سمع قلب طبيعي بـود  . برجسته نيست JVP مشاهده نشد 

نـه شـكم بزرگـي اركـان هـا      در معاي .سمع ريه ها پـاك بـود  

تندرنس در ناحيه اپيگاستر و ربع .شكم نرم بود .مشاهده نشد

. نبض هاي محيطي لمس مـي شـد   .فوقاني شكم مشهود بود

در آزمايشـات انجـام   .ادم و سيانوز و كلابينگ موجـود نبـود  

  .١شده نتايج زير بدست آمد جدول 
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 ٣٠١                                                                                                                            اسکندر حاجيانی، محمدرضا جهانشاهی

 

١٣٨٧١٣٨٧تابستان تابستان   ،،٢٢، شماره، شماره٧٧مجله علمي پزشكي، دوره مجله علمي پزشكي، دوره    

 

مار اول يب يکينيشات پاراکليج آزماينتا :١جدول                                                                               

٢/١٢  gr/dl Hb 

٢٥٦  mg/dl F BS 

٣٤ IU SGOT 

۲۸ IU SGPT 

۸ mg /dl BUN 

٧/٠  mg/dl Cr 

۱۱۱ IU ALK-P 

۶۲۵ IU Amylase 

۲۱۲IU Lipase 

 
 

       
  مار دوم يب

رزند  خانم قمر آ  ف(ساله ساله   ١٩احمد م  آقاي سيد

روز پيش دچار درد شكم بخصـوص در   ٦-٥از ) بيمار اول 

شده كه با غذا خـوردن و خوابيـدن    RUQناحيه اپيگاستر و

وي در ايـن مـدت اغلـب پـس از      .به پشت بدتر مـي شـده  

صرف غذا دچار استفراغ  مي شده ولي درد وي بـا اسـتفراغ   

وي سـابقه   .هكاهش نمي يافته و اغلب به پهلوها انتشار داشت

سالگي ذكر مي كنـد كـه بطـور     ٤دردهاي مشابهي را از سن 

بار بيمار را درگير مي كرده و هر بـار   ١-٢سا ل   متوسط هر

نامبرده سـابقه  .هفته طول مي كشيده ٢به طور متوسط حدود 

مصرف داروي خاصـي را ذكـر نمـي كنـد ولـي گـاه بـراي        

 MOMو Ranitidineدردهـــاي شـــكمي از دارو هـــاي 

وي با تشخيص پانكراتيـت حـاد در بخـش     .تفاده ميكردهاس

گوارش بيمارستان امام خميني بسـتري و تحـت مـداوا قـرار     

 در آزمايشات انجام شده نتـايج زيـر بـه دسـت آمـد      .گرفت

  . ٢جدول 

 

 

مار دوم يب يکينيشات پاراکليج آزماينتا:  ٢جدول  

Hb ٢/١٣  gr/dl 

F BS ٨٣  mg/dl 

SGOT ٢٩ IU 

SGPT ۳۸ IU 

BUN ۹ mg /dl 

Cr ٧/٠  mg/dl 

ALK-P ۸۴ IU 

Amylase ۱۲۲۰ IU 

Lipase ۶۰۰IU 

Archive of SID

www.SID.ir



  ۳۰۰                                                                         گزارش چهار مورد پانکراتيت ارثی
 

١٣٨٧١٣٨٧تابستان تابستان   ،،٢٢، شماره، شماره٧٧مجله علمي پزشكي، دوره مجله علمي پزشكي، دوره    

 

  مار سوم يب

خواهر زاده  خانم قمر آ  ( ساله   ١٩آقاي حسن الف 

با درد و تهوع واستفراغ و بـا   ١٥/٢/٧٩در تاريخ ) بيمار اول 

 Chronic pancreatitis and تشــخيص نهــايي  

psuedocyct   ررسـي هـاي انجـام شـده     بستري شـده در ب

در سر پانكراس مشاهده شده و  ٦٢×٦٠×٦٤توده اي به ابعاد 

گـزارش شـده     )Dilated( گشـاد  مجراي اصـلي پـانكراس  

  :٣جدول  نتايج زير در آزمايشات وي بدست آمده .٢شكل 

 

مار سوميب يشگاهيج آزماينتا:  ٣جدول  

Hb ٥/١٢  gr/dl 

F BS ٧٤ mg/dl 

SGOT ٥٩ IU 

SGPT ۳۸ IU 

BUN ۱۶mg /dl 

Cr ١ mg/dl 

P ۵/۳  mg 

Amylase ۶۸۰IU 

Lipase ۵۶۸IU 

 
 

  

  مار سوم ياسکن پانکراس ب CTر يتصو:  ٢شكل 
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 ٣٠١                                                                                                                            اسکندر حاجيانی، محمدرضا جهانشاهی

 

١٣٨٧١٣٨٧تابستان تابستان   ،،٢٢، شماره، شماره٧٧مجله علمي پزشكي، دوره مجله علمي پزشكي، دوره    

 

  مار چهارم يب

فرزند  خانم قمـر آ  بيمـار   (ساله   ٨خانم م موسوي 

هفته پيش دچار درد شـكم بخصـوص در ناحيـه     ٢از ) اول 

و خوابيـدن بـه    شده كه بـا غـذا خـوردن     RUQاپيگاستر و

وي در اين مدت اغلب پـس از صـرف    .پشت بدتر مي شده

غذا دچار استفراغ  مي شده ولي درد وي با اسـتفراغ كـاهش   

   .نمي يافته و اغلب به پهلوها انتشار داشته

سالگي ذكـر    ٧وي سابقه دردهاي مشابهي را از سن 

بار بيمار را درگيـر مـي    ١ماه  ٦مي كند كه بطور متوسط هر 

هفتـه طـول مـي     ٣تا  ٢ه و هر بار به طور متوسط حدود كرد

ي با تشخيص پانكراتيت حـاد در بخـش گـوارش    و .كشيده

در  .و تحت مداوا قرار گرفت بيمارستان امام خميني بستري 

  . ٤جدولآزمايشات انجام شده نتايج زير به دست آمد

  

  ۴مار يب يشگاهيآزما يافته هاي :٤جدول 

Hb ٨/١٢  gr/dl 

F BS 94 mg/dl 

SGOT 59 IU 

SGPT 38 IU 

BUN 9 mg /dl 

Cr 9/0  mg/dl 

ALK-P 184 IU 

Amylase 1240 IU 

Lipase 800IU 
 

   بحث

ــرين   ــي  از مهمت ــي  يك ــت ارث ــاي  پانكراتي بيماريه

ل مطالعـات  بـر روي ايـن  اخـتلا     .پانكراس  بشمار ميـرود 

ن  تيكي موجب درك بهتـر مـا از  پانكراتيـت حـاد و مـزم     ژن

كنون از ابتـداي توصـيف ايـن بيمـاري تـا       ) ١.(شده  اسـت 

اولـين بـار    و)  ٢( لعات بر روي زنهاي آن زيادتر شـده مطعا

و  Withcom توســط  N291و   R122Hموتاســيون زن

موتاسـيون هـاي   ) ٤و٣.( همكاران در اروپا انجام شده است 

 ٧ديگري نيز بررسي شده اند كه همگـي بـر روي كرومـوزم    

افتــه در يون يســه ژن موتاســ يبطــور کلــ)  ٥.( دقــرار دارنــ

ک ي ـونيشخص شده است که عبارتند از کاتم يت ارثيپانکرات

ون يموتاســ يگــريو د PRSSIنوژن موســوم بــه ژن يســپيتر

SPINKI  و ژنPSTI ــ ــند يمـ ــ. باشـ ون در ژن يموتاسـ

در صد موارد  ۵۲تا  ۸۱در  PRSSIا ينوژن يپسيک تريونيکات

ن ژن باعـث  ي ـون در ايموتاس. شود  يده ميد يت ارثيپانکرات

تـاً باعـث   ين شـده و نها يس ـپير فعال شدن ترياز غ يريجلوگ

ــانکراس مــ يهضــم خــود بــه خــود  يبررســ.شــود  يدر پ

باشـد و   يدر اکثر مراکـز در دسـترس نم ـ   يتکيشات ژنيآزما

 ـيمسئول در پانکرات يون هايهمه موتاس ز شـناخته  ي ـن يت ارث

نواده افـراد مبـتلا بـه    ک در خـا ي ـتيمشـاوره ژن  ينشده اند ول

  .ودش يه ميتوص يت ارثيپانکرات

حملات اين بيماري ابتـدا در دوران كـودكي شـروع    

نيـز اتفـااق     ٦و يا ٥ه هشده وي ممكن است اولين بار در د

ــد ــاليني و ســير مشــابه  )٦.(بيفت ــابلوي ب حمــلات حــاد آن ت

از حملـه حـاد    پانكراتيت حاد ايديوپاتيك داشـته ولـي بعـد   

بهبودي نيابد و بيماري به فرم مـزمن   مار كاملاًممكن است بي

 گـردد  تبديل شده و بيمار دچار عـوارض پانكراتيـت مـزمن   
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  ۳۰۰                                                                         گزارش چهار مورد پانکراتيت ارثی
 

١٣٨٧١٣٨٧تابستان تابستان   ،،٢٢، شماره، شماره٧٧مجله علمي پزشكي، دوره مجله علمي پزشكي، دوره    

 

اين عوارض شامل استاتوره ديابت قنـدي هيپرتانسـيون    ).٧(

ديابت قندي و كانسـر   .پورتال كيست كاذب و آسيت ميباشد

پانكراس از عوارض مهم و جدي پانكراتبت ارثي اسـت كـه   

هم در سن پـايين تـري در بيمـاران اتفـاق مـي       هم زودتر و

كمبود سطح آنتي اكسيد ان ها در برخي از خانواده ) ٨.( افتد

 ـي ـپانکراتها ديده شده است و بعنـوان علـت ايجـاد      يت ارث

در نمـاي درشـت نمـائي آسـيب     ) ١٠و٩( معرفي شده است 

شناسي، پانكراس اين بيماران كه عمدتا بعد از عمل جراحي 

ست نشان دهنده پانكراتيت طولاني مدت است بدست آمده ا

و اكثر اوقات سنگ نيز در مجراي پانكراس ديده مي شـود و  

 .در نماي ميكروسكوپيك فيبروز گسترده بينابيني وجـود دارد 

در مورد ايندكس بيماران مورد بحث يعني مادر بيمـاران كـه   

سالگي علائم بـاليني   ١٨ساله است از س ٣٩در حال حاضر 

است يك دختـر و يـك پسـر وي نيـز مبـتلا بـه        شروع شده

پانكراتيت راجعه اثبات شده هستند كه مشابه موارد گـزارش  

شده ديگر و بر اساس اتوزم غالـب بـودن آن فركـانس ايـن     

 درصـد  ٨٠بيماري در هر دو جنس تقريبا مسـاوي اسـت در   

درد اولـين  . سـالگي اسـت   ٢٠موارد شروع بيمـاري قبـل از   

ا هم با گرسنگي و هم با مصرف غـذاي  علائم باليني و عمدت

در يماران مورد بحث ما نيز درد اولين  .چربي ايجاد مي شود

علائم بـاليني و خصوصـيات تيپيـك دردهـاي پـانكرانس را      

حملات با فركانس متفاوت از چند ماه تـا سـال    .نشان ميداد

متغيير است در بين حملات معمولا بيمـاران بـدون علامـت    

ه نارسايي پانكرانس واضح يا ديابت كـل  مي باشند مگر اينك

) مـادر بيمـاران   ( پر شده باشد كه در مورد كيس ايندكس ما 

اهش وزن و پلـي اوري  سالگي دچار ديابـت و ك ـ  ٢٨از سن 

يافته فيزيكي در بيماران ما كـاهش وزن   نيمهمتر .شده است

  .بود كه در مادر و پسر ديده شد درصد ٥بيش از 

سـاده شـكم ايـن بيمـاران در     يافته هاي راديوگرافي 

موارد كلسنيفيكاسيون را نشان مي دهد در  درصد ٥٠بيش از 

يكـي از مهمتـرين   . بيمار اينـدكس مـا نيـز ديـده مـي شـود      

 ٥٤اسـت كـه از بـين    عوارض اين بيماري كانسر پـانكراس   

 ـيپانکراتبيمار مبتلا به  بيمـار دچـار كانسـر     ٨تعـداد   يت ارث

ي از افراد اين فاميل ها حتـي  و در برخ)  ٨( پانكراس شدند 

در . بدون سابقه پانكراتيت نيز كانسـر پـانكرانس ديـده شـد    

بيماران ما هنوز شواهدي از كانسر پانكرانس در ظرف مدت 

وجـود  . سالي كه تحت نظر مي باشند ديده نشده است شش

علائمي مثل تغيير ماهيـت درد شـكمي، كـاهش وزن شـديد      

بايد قويـا شـك بـه كانسـر      يرقان و پديده هاي ترومبو تيك

مـي   يت ارثياز ديگر عوارض پانکرات .راس را ايجاد كندپانك

 ٥٠در  (جذب چربـي   ءسو)  درصد ١٠-٢٥در (توان ديابت 

را نام بـرد  ) درصد ١٠-٥در (كيست كاذب پانكراس)  درصد

(  ٣كه همگي يافته هاي فـوق در كـيس اينـدكس و شـماره     

  .ديده شد)  ٢ضميمه 

جهت ايـن بيمـاران توصـيه مـي شـود      مانهايي كه در

دارنده در مرحله حمـلات مـي   شامل اقدامات حمايتي و نگه

جه جلوگيري از حملات نيز توصيه به رژيـم غـذايي   باشد و

  Eو  C كم چربي و اسـتفاده از آنتـي اكسـيدانهاي ويتـامين    

گرچـه ايـن درمانهـا عمـدتا     )  ١١( تاكاروتن شـده اسـت   وب

ده اي ندارند ديابت مشابه انـواع  تجربي بوده و تاثير اثبات ش

  . ديگر ديابت قندي درمان مي شود

برخي از بيماران انتخاب شده ممكن است از درمـان  

 .ااسفنگرتومي آندوسكوپيك و يـا جراحـي نيـز سـود ببرنـد     

  .بيماران ممكن است ضرورت يابد درصد ٥٠جراحي تا 

درد شديد غير قابل تحمل و عوارض پانكراتيـت از   

  .يكاسيون جراحي بشمار مي رودموارد اند
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