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  ردا گزارش مو     
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  ه بطن چپ ايزولNon compactionسري موارد كارديوميوپاتي 
  

  مريم نباتي      
  كيوان يوسف نژاد       

  رزيتا جلاليان      
  دبيريانمژده 

  چكيده
Non-compactionدليل اختلال در شكل گيري اندوميوكارد  ه ايزوله ميوكارد بطن چپ يك كارديوميوپاتي نادر ب

  .شود درصد در سال تخمين زده مي05/0 - 25/0انسيدانس آن در جمعيت كلي  .باشد مي
Non-compaction      چنان كه بايد در بـين پزشـكان شـناخته     باشد كه هنوز آن  كارديوميوپاتي اختلالي در عضله قلبي مي

ي متـد تشخيـصي انتخـابي    اكوكـارديوگراف .  توصيف شدbender و Engberding توسط   1984نشد و براي اولين بار در سال        
 بـه  1391و فـروردين   1390كارديوميوپاتي كه بـين شـهريور   non-compactionما تجربه اخيرمان را در شش بيمار     . باشد مي

م خفيـف و يـك   دار، دو بيمـار بـا علاي ـ     شدت علامت  هسه بيمار ب  . يمينما بيمارستان ما مراجعه نمودند را در اينجا گزارش مي        
  .گردد وصيه مي در اين بيماران تOutcomeفالوآپ سريال و درمان دارويي براي بهبود . بيمار، بدون علامت بود

  
  تــشخيص ،  كارديوميوپــاتي ايزولــه بطــن چــپ، كارديوميوپــاتي عــدم تــراكمnon-compaction :واژه هــاي كليــدي

non compactionكارديوميوپاتي ايزوله بطن چپ .  
  

  مقدمه
non compaction cardiomyopathy   نـوع نـادري 

طـور كامـل شـناخته       هباشد كه هنوز ب ـ    از بيماري قلبي مي   
نز جنينـي   ژدليل اختلال در مورفـو     هرسد ب  نظر مي  هنشد و ب  

ن بــوده در ژاز نظــر جنينــي هتــرو .)1(انــدوميوكارد باشــد
 .)2(باشـد  نتيكـي اوليـه مـي     ژكارديوميوپاتي  ،  بندي تقسيم

اين بيماري و تظـاهرات اكوكارديوگرافيـك تيپيـك آن          
ــار در ســال    وEngberding توســط 1984بــراي اولــين ب

bender  انسيدانس آن در جمعيت كلـي       .)3( توصيف شد
 .)4(شــود  درصــد در ســال تخمــين زده مــي05/0 - 25/0

هاي اسپوراديك و فاميليال     ن با فرم  ژ اختلالي هترو  عموماً
هـاي   دليل جهـش در پـروتئين      هرسد ب  نظر مي  هباشد و ب   مي

ــدري ــكلت، ميتوكنـ ــروتئينlineZ-، سيتواسـ ــاي   و پـ هـ
اتـوزوم غالـب    رسد وراثـت     نظر مي  هب. باشد ساركومر مي 

هـاي اتـوزوم     فـرم .  باشـد  Xتر از وراثـت وابـسته بـه          شايع
 تـشخيص آن معمـولاً     .)5(مغلوب نيز گزارش شده اسـت     

چنـان در    گيرد زيرا بيماري هنوز آن     مورد غفلت قرار مي   
، در يـك گـزارش     .)2(بين پزشكان شـناخته نـشده اسـت       

م تـا تـشخيص      نـيم از شـروع علاي ـ      خير سه سال و   أيك ت 
 اكوكــارديوگرافي تــست تشخيــصي.  شــدصــحيح ديــده

هـاي جديـدتر     رسـد تكنيـك    مـي نظر   هب .باشد انتخابي مي 
ــدي    ــارديوگرافي ســه بع ــد اكوك ــارديوگرافي مانن اكوك

Realتر بسازند  تعيين ترابكولاها راآسان.  
  

  Dr.Mr.Nabati@Gmail.com :E-mail                                                                             بيمارستان آموزشي درماني فاطمه الزهرا: ساري -مريم نباتي :مسئولمولف 

  گروه قلب، دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي مازندران
  23/7/91 :      تاريخ تصويب          11/6/91 :  تاريخ ارجاع جهت اصلاحات           19/2/91: تاريخ دريافت  
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Cardiac magnetic resonance imaging (MRI)  متـد 
توانـد بـراي تـشخيص ايـن بيمـاري           ديگري است كه مي   

تواننـد   هاي قلبـي مـي     كار برود اگرجه تنفس و آريتمي      هب
 نـسبت بـيش     ، قلبي MRI در .سبب ايجاد آرتفكت شوند   

 ،م و متـراكم   هـاي غيرمتـراك     دياستوليك بين لايـه    3/2از  
ــي  ــصي م ــد تشخي  Multi-Slice computerized .باش

tomography (CT)تواند براي تعيين منـاطق غيـر     نيز مي
كــار رود ولــي هنــوز كرايتريــاي  همتــراكم بطــن چــپ بــ

   .)6(پذيرفته شده كلي در اين زمينه وجود ندارد
  

 تشخيص آن بر اساس كرايترياي اكوكـارديوگرافي      
  :دباش شامل موارد زير مي

ــا     -1 ــسته ب ــار ترابكــولاي برج ــداقل چه ــود ح وج
  .ها  بين آن(recess)فضاهاي مخفي عميق

ها با recessجريان خون بين حفره بطن چپ و  -2
 .اكوي كالرداپلر يا كنتراست

اي تيپيــك كــه قــسمت  ديــدن ســاختمان دولايــه -3
 در سيـستول حـداقل   non compactionساب آندوكارد 

ــه ســاب   ــر ضــخامت لاي ــسمت . اپيكــارد باشــددو براب   ق
non compaction ًدر آپكـس و ديـواره تحتـاني،     اساسـا 

 .شود سنترال و طرفي ديواره بطن چپ ديده مي

هــيچ آبنورمــاليتي قلبــي ديگــري وجــود نداشــته  -4
  .)2(باشد

 را Non compaction LVجـا پـنج مـورد     ما در اين
به بيمارستان ما   1391 الي فروردين    1390كه بين شهريور    

  .كنيم جعه نمودند، گزارش ميمرا
  

 شرح موارد

 با  1390 شهريور   27 ساله كه در     21 خانم   :مورد اول 
.  جهت بررسـي مراجعـه نمـود   FC IIتنگي نفس فعاليتي 

ــالا،اي از ديابــت بيمــار هــيچ نــوع ســابقه  ، فــشار خــون ب
كدام از   در هيچ . هايپرليپيدمي و يا مصرف سيگار نداشت     

 .ه بيماري قلبي وجود نداشـت     سابق،  اقوام درجه اول بيمار   
در  .هيچ نوع نكته غيرعادي ديده نشد     ،  در معاينه فيزيكي  

ECG       ريتم سينوسي نرمال بدون تغييرات ،ST-T  داشـت  
  .)2و1 شماره تصوير(

  

 
  

  
  

دهنـده   اكوكـارديوگرافي از طريـق مـري نـشان         :2 و 1  شماره تصوير
  .باشد ميوكارديوم هيپر ترابكوله مي

  
 و كرايتريــاي LVEF=45%افي در اكوكــارديوگر

non compaction LVــا .  داشــت بيمــار روي درمــان ب
ACEI          و بتابلوكر قرار گرفت و توصيه به فالوآپ سالانه 
  .گرديد

 1390 شـهريور  28 ساله كـه در     23 آقاي   :مورد دوم 
ــ دليــل تــب و رد آنــدوكارديت عفــوني تحــت اكــوي   هب

يمـار  ب. ترانس توراسيك و ترانس ازوفاژيال قرار گرفـت       
دليــل مــشكلات مــادرزادي آناتوميــك  ه بــESRDمــورد 

هـا   تشخيص داده نشده و آسيب غير قابـل برگـشت كليـه           
اي سه بـار تحـت هموديـاليز قـرار داشـت و              بود كه هفته  

دليل سابقه نارسايي شديد ميوكارد كانديد پيونـد كليـه        هب
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 و سـوفل    S3در معاينـه فيزيكـي در سـمع قلـب           . نگرديد
هـا   ر ناحيه آپكس قلب داشت و ريه      دIV/VIسيستوليك  
مــصرف ، هيپرليپيــدمي، ســابقه قبلــي ديابــت .پــاك بــود

ســيگار و فــشار خــون بــالا نداشــت و ســابقه خــانوادگي  
ــد  ــي گــزارش نگردي ــتم بيمــار ECGدر  .بيمــاري قلب  ري

 non specificintraventricular conductionسينوسي با 

delay ه نـشد در اكوكـارديوگرافي وژتاسـيون ديـد   .  بود .
 Atleast moderate و LVEF=20% :ساير يافته ها شامل

functional MR بــود و كرايتريــاي non compaction 
بيمار كانديد درمـان مـديكال و فـالوآپ سـريال           . داشت
  .)4و3شماره  تصوير( گرديد
  

  
  

  
  

 دهنـده  اكوكارديوگرافي ترانس توراسيك نـشان     :4و   3شماره   تصوير
  .باشد ابكوله ميميوكارديوم هيپر تر

  
 1390 مهـر  10 ساله بـاردار كـه    30 خانم   :مورد سوم 

طـور معمـول در     هجهت معاينـات و اكـوي روتـين كـه ب ـ          
شـرح   در . فرسـتاده شـد    ،گردد هاي باردار انجام مي    خانم

در معاينه  . شاكي بودFC I-IIحال از تنگي نفس فعاليتي 
در سـابقه    .هيچ نوع نكتـه غيرعـادي ديـده نـشد         ،  فيزيكي
 سابقه خانوادگي   ،هايپرتنشن،  هايپرليپيدمي،  ديابت،  بيمار

 ريتم سينوسـي    ECG در .و مصرف سيگار وجود نداشت    
  .)6 و 5 شماره تصوير(  داشتST-Tبدون تغييرات 

  

  
  

  
  

 ءدهنــده غلبــه تــصاوير ناحيــه آپكــس نــشان :6 و 5شــماره  تــصوير
  .باشد ميوكارديوم غير متراكم مي

  
Echocardiography :LVEF=45% و mild MR 

ــ.  داشــتnon compaction LVو كرايتريــاي  دليــل  هب
حاملگي درمان دارويي شروع نشد و توصيه شـد پـس از            

  .خاتمه حاملگي جهت فالوآپ مراجعه نمايد
 مهـر   14 اخيـر    CVA سـاله بـا      65مورد چهارم خانم    

بيمـار مـورد شـناخته      . جهت انجام اكو فرستاده شد    1390
ي كرونر نرمال بود كـه تحـت         با آنژيوگراف  DCMPشده  

 بـستري   CVAدليـل    ه ب درمان دارويي قرار داشت و اخيراً     
، جا كه بيمار قادر به برقراري ارتباط نبـود         از آن . شده بود 
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بيمار ،  به گفته همراه  . شرح حال از همراه بيمار گرفته شد      
در معاينه فيزيكـي     . شاكي بوده است   fcIIIاز تنگي نفس    

در ناحيــه II/VIسيــستوليك  و ســوفل S3در ســمع قلــب 
در سـابقه قبلـي      .هـا پـاك بـود      آپكس قلب داشت و ريه    

سـابقه خـانوادگي و مـصرف       ،  هايپرتنـشن ،  ديابـت ،  بيمار
در . سيگار منفـي بـود و تنهـا هايپرليپيـدمي ذكـر گرديـد            

ECG ريتم سينوسـي و  non specificintraventricular 

conduction delay8و 7 شماره تصوير(  داشت(.  
  

  
  

  
  

جريـان خـون     دهنـده  تصوير ناحيه آپكس نشان    :8 و 7 شماره   تصوير
ــا اكــوي كــالرداپلر و recessبــين حفــره بطــن چــپ و     تــصوير  هــا ب

Apical four chamberميوكـارديوم غيـر متـراكم    ءدهنده غلبه نشان 
  .باشد مي
  

 Mild to moderate و  Echo :LVEF=15-20%در 

functional MR  و كرايتريـاي non compaction LV 
بيمار كانديد درمان دارويي نارسايي قلبي و آنتي        . داشت

  .كواگوليشن با وارفارين گرديد

 دي  2آسـمپتوماتيك در   سـاله    45 آقاي   :مورد پنجم 
 بـرادر    با توجـه بـه مـرگ ناگهـاني قلبـي اخيـر در              1390
جـز سـابقه     هب ـ. ترش جهت فالوآپ مراجعـه نمـود       بزرگ

ــر  ــانوادگي اخيـ ــابق ،خـ ــوع سـ ــيچ نـ ــت ه هـ  ،اي از ديابـ
در  . هايپرتنـشن و مـصرف سـيگار نداشـت         ،هايپرليپيدمي

 .هــيچ نــوع نكتــه غيرعــادي ديــده نــشد، معاينــه فيزيكــي
الكتروكارديوگرام داراي ريتم سينوسي و نرمال و تـست         

 و Echo :LVEF=50-55%در . ورزش منفـــــي بـــــود 
ــاي  ــار .  داشـــتnon compaction LVكرايتريـ   بيمـ

 ســريال گرديــد و در مــورد   كانديــد فــالوآپ ســالانه  
favorable out comeاطمينان داده شد .  

 ارديبهشت  2 ساله اي در     70 بيمار آقاي    :مورد ششم 
اين بيمـار از    . جهت اكوكارديوگرافي مراجعه كرد   1391

 FC III بـه  سالها قبل تنگي نفس فعاليتي داشت كه اخيراً
سـابقه خـانوادگي و     ،  هايپرتنشن،  ديابت،  سابقه در. رسيد

 .شد مصرف سيگار منفي بود و تنها هايپرليپيدمي ذكر مي        
 و سوفل سيـستوليك     S3در معاينه فيزيكي در سمع قلب       

IV/VI  هــا پــاك  در ناحيــه آپكــس قلــب داشــت و ريــه  
ــارديوگرام در .بــــود ــا  ،الكتروكــ   ريــــتم سينوســــي بــ

non specificintraventricular conduction delay 
كرونري نرمال داشـت كـه      اين بيمار آنژيوگرافي    . داشت

ــال     ــرانس ازوفاژيـ ــيك و تـ ــرانس توراسـ ــوي تـ در اكـ
LVEF=25-30%،  non compaction LV ،  severe 

functional MR بيمار كانديـد درمـان دارويـي    .  داشت
Life long10 و 9 شماره تصوير(  گرديد(.  
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جريـان خـون     دهنده تصوير ناحيه آپكس نشان   : 10 و   9 شماره   تصوير
هــا بــا اكــوي كــالرداپلر وتــصوير recess حفــره بطــن چــپ و بــين

Apical four chamberدهنده ميوكارديوم هيپر ترابكولـه   نشان
  .باشد مي
  

در تمـام مـوارد     ،  طور كه از تصاوير مشهود است      همان
ترابكولاهــاي برجــسته متعــدد بــا ســاختمان دو ، ذكــر شــده

 ،اي تيپيك كـه قـسمت سـاب آنـدوكارد غيـر متـراكم              لايه
 ،مخـصوصا ، باشـد  حداقل دو برابر ضخامت لايه متراكم مي   

  .شود در ناحيه آپكس و ديواره تحتاني بطن چپ ديده مي
  
  بحث

Non compaction فــرم نــادري از بيمــاري عــضله 
ايـن  . طـور كامـل شـناخته نـشد     هباشد كه هنوز ب ـ    قلبي مي 

هـاي   دهـد امـا فـرم      طـور اسـپوراديك رخ مـي       هبيماري ب ـ 
ايـن ميـزان    .  موارد گزارش شد    درصد 44فاميليال نيز در    

نـشانگر اهميـت بررسـي شـجره و         ،  بالاي انتقـال ژنتيكـي    
در  .)5(باشـد  غربالگري فاميل درجـه اول افـراد مبـتلا مـي      

 فرم فاميليال اين بيماري همراه بـا جهـش در     ،يك مطالعه 
ايـن ژن   .  گزارش شـد   Xq28 روي كروموزوم    G4.5ژن  

 ــ ــي ب ــده آنزيم ــام  هكدكنن ــيtafazzinن ــه در    م ــد ك باش
ميوكـارديوم در زمـان      .متابوليسم كارديوليپين نقش دارد   

شـود كـه يـك لايـه         دو لايه مختلف ايجاد مـي      جنيني از 
سوبـستراي سـلولي    . باشد ترابكولر و يك لايه متركم مي     

لايه ترابكولر از آندوكارد ولايه متراكم از ساب اپيكارد         

، جنينـي سپس در هفتـه پـنجم الـي هـشتم         . شود ايجاد مي 
تــدريج متــراكم شــده و فــضاهاي  هميوكــارديوم بطنــي بــ

بزرگ بين ترابكولاها تبديل بـه مـويرگ شـده فـضاهاي        
طـرف   هاين پروسه از اپيكارد ب ـ    .شوند كوچكتر ناپديد مي  

 .باشـد   قلب به طـرف آپكـس مـي        ءآندوكارد و از قاعده   
رسد كه يك وقفـه غيـر عـادي در ايـن پروسـه               نظر مي  هب

ــدومي شــكل ــري آن ــن بيمــاري  گي وكارد ســبب ايجــاد اي
تواند در كودكان يـا بزرگـسالان        اين بيماري مي  . )6(شود

باشـد   آن بسيار متغير مي    سن شروع تظاهرات  . ايجاد شود 
و در موارد نادري ممكن اسـت تـا سـن پيـري تـشخيص               

در يك مطالعـه كـه روي كودكـان دچـار            .)2(داده نشود 
 Nonكارديوميوپــاتي اوليــه بــه همــه علــل انجــام شــد،  

compaction cardiomyopathy ــده  درصــد2/9 در  دي
شد و بنابراين از نظر شيوع، سومين عامل كارديوميوپاتي         
ــك     ــه و هيپرتروفي ــاتي ديلات ــس از كارديوميوپ ــه پ اولي

لان مـشخص   سـا  شيوع اين بيماري در بزرگ    . )7(باشد مي
ايـن بيمـاري در     ،  observationalدر مطالعات    .باشد نمي
سالان مراجعه كننده جهـت      درصد بزرگ /. 26 تا   014/0

انـسيدانس ايـن بيمـاري در       . اكوكارديوگرافي ديده شـد   
درصـد در سـال تخمـين زده        /. 25 تا   05/0جمعيت كلي   

هـيچ  ،  در اين بيمارانcoronary angiography .شود مي
 positronدهــد ولــي   مــاليتي رانــشان نمــي  نــوع آبنور

emission tomography(PET)    كـاهش ذخيـره جريـان 
هاي متركم و غير متراكم بطن       خون كرونر را در سگمان    

، دليـل اخـتلال در ميكروسيركولاسـيون       ه ب ـ چپ احتمـالاً  
 single photon هـاي مـشابهي بـا    يافتـه . دهـد  نـشان مـي  

emission computerized tomography(SPECT) 
توانـد   اختلال در ميكروسيركولاسيون مـي    . شود ديده مي 

منجر به اخـتلال در انقبـاض بطـن چـپ و فيبـروز سـاب                
در بيماران ما نيز توزيع سني متغير بود   .)6(آندوكارد شود 

تظاهرات كلينيكي آن نارسايي     ) سال 70 سال الي    23از  (
 .)8(باشـد  قلبي با تظاهرات متغير بسته به شدت بيماري مي        

كـه در    خـصوص در افـرادي     هحوادث ترومبو آمبوليك ب   
، 9(باشد هستند، شايع مي) فيبريلاسيون دهليزي(AF ريتم 
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دليلـي   ههاي داخل بطني نيز ممكن است ب ـ       ترومبوس. )10
هـاي  recessبطن چپ با استاز خـون در         اختلال كاركرد 

 bundleانواع مختلف . عميق بين ترابكولاها شكل بگيرد

branch block، AFهاي بطنـي و سـندرم    ، تاكي آريتمي
ممكن اسـت   ) بيشتر در كودكان  (ولف پاركينسون وايت    

هـاي فـوق      ديگر انـواع تـاكي كـاردي       )12،  11(ديده شود 
 AV node reentrant(بطنـــي نيـــز گـــزارش شـــد 

tachycardia ()13.(  
، )مـورد پـنجم   (مـت   بيماران ما يك مورد بدون علا     

و سـه مـورد   ) ل و سوممورد او( م خفيفدو مورد با علاي   
. بودنـد ) مورد دوم و چهارم و شـشم    ( دار شدت علامت  هب

) CVA( دليل حادثه ترومبوآمبوليك اخير  همورد چهارم ب  
مـورد  ( يـك بيمـار   . در بخش نولوژي بـستري شـده بـود        

سابقه مـرگ قلبـي ناگهـاني اخيـر را در بـرادرش             ) پنجم
قـي آن  هـاي افترا   تـشخيص  ). فرم فاميليال  احتمالاً(داد   مي

ــامل ــاتي : شـ ــك كارديوميوپـ ــي  ،هيپرتروفيـ هيپرتروفـ
ــپ  ــن چــ ــاليزه بطــ ــه ،لوكــ ــاتي ديلاتــ ،  كارديوميوپــ

 كارديوميوپـاتي   ،ميوپريكارديت ،فيبروالاستوزآندوكارد
ــديناهاي ، ترومبــوس بطــن چــپ ، رســتريكتيو كــوردا تن

 متاستازهاي قلبي   ، آبسه يا هماتوم داخل ميوكارد     ،ابرانت
دار داراي پــيش آگهــي بــد  افــراد علامــت .)6(باشــد مــي
ــي ــند م ــان  . باش ــامل درم ــان آن ش ــي و HFدرم  و آريتم

جلــــــوگيري از حــــــوادث ترومبوآمبوليــــــك بــــــا 

در موارد بلوك شاخه چپ و      . باشد كوآگوليشن مي  آنتي
ــپ،     ــن چ ــديد بط ــشن ش  resynchronizationديسفانك

 انجـام  End stage HFپيوند قلـب در   .)8(شود توصيه مي
  .)12(گردد مي

 يـا  Persistent ventricular tachycardiaوارد در م
كه از يك اپيزود ايـست قلبـي نجـات ياقتنـد،             در افرادي 

ــيون      ــي انديكاسـ ــل قلبـ ــور داخـ ــرار دادن دفيبريلاتـ قـ
كه ريسك فاكتورهاي زير را دارنـد     بيماراني. )14(يابد مي
  :خصوص داراي پروگنوز بد مي باشند هب

ايي قلبـي بـا     بزرگي انتهاي دياستول بطن چپ، نارس     
IV ــا ــداوم و بلــوكNYHA class III ، AF ي هــاي   م

 دريافـت كـه   Murphy et al .)9(اي در نـوار قلـب   شـاخه 
هاي فالوآپ كه توسـط كارديولوژيـست حـداقل          بررسي

هر شش ماه انجام شود با پروگنـوز بـسيار بهتـري همـراه              
  .)15(باشد مي

ــرادي   ــت و اف ــدون علام ــاران ب ــي و   بيم ــه آريتم ك
ن بطن چپ ندارنـد، نيـاز بـه درمـان ندارنـد و              ديسفانكش

ر بهترين كار در اين موارد دادن اطلاعات پزشكي به بيما         
مـي كـه ممكـن اسـت     در مورد وجود اين بيماري و علاي   

در آينده ايجاد شـود و اطمينـان دادن بـه بيمـار در مـورد           
. باشد آگهي خوب و ذكر اهميت فالوآپ سالانه مي        پيش

ماران داراي ريسك بالا بايد حداقل      دار و بي   افراد علامت 
  .)2(دو بار در سال توسط كارديولوژيست ويزيت شوند
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