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  و همکارمحسن حری دکتر                                                                           کارديوميوپاتی هيپرتروفيک اوليه در سندرم نونان ٣٣٩

 

  
  

  مورد نگاری
  

  نونانسندرمكارديو ميو پاتي هيپرتروفيك اوليه در 
 )گزارش مورد( 

 
  ٢، دكتر رحيم وكيلي١دكتر محسن حري

  ٢٥/٣/٨٤ : تاريخ پذيرش‐ ٣٠/٨/٨٣:تاريخ دريافت

  

  

  خلاصه
اين بيماري .  ولي كاريوتيپ مبتلايان طبيعي استار مي رود،كه  نونان براي دختران و پسراني كه تابلوي باليني شبيه سندرم ترنر دارند بسندرماصطلاح  :مقدمه

، گردن پره دار، سينه فرورفته يا سندرم نونان شامل كوتاهي قدعلايم باليني اصلي . معمولاً تك گير است ولي تكرار آن درفرزندان يك خانواده گزارش شده است

  .برآمده، كوبتيوس والگوس و ناهنجاريهاي قلبي مي باشند

 .    شدگزارشوجهت مشاوره روتين قلب ارجاع گرديده بود   ترنر بستري شده،سندرم كه با تشخيص اوليه سندرميك مورد از اين  معرفیبا هدف قاله اين م

. ي را مشخص نمودتشخيص كارديوميوپاتي هيپرتروفيك شديد غير انسداد ، راديوگرافي از قفسه سينه و اكوكارديوگرافينوار قلبالکتروکارديوگرافی يافته هاي 

  . نونان داده شدسندرمبعد از انجام كشت كرموزومي و طبيعي بودن آن براي بيمار تشخيص 

  .نظر قرار گيرد  نونان نيز مدسندرم ترنر ، سندرمدرتشخيص افتراقي علل كوتاهي قد دردختران علاوه بر شود که پيشنهاد مي 

  ميو پاتي، هيپرتروفيك نونان، كارديوسندرم كوتاهي قد، :واژه هاي كليدي 

  
  مقدمه 

كارديوميوپاتي هيپروتروفيك اوليه شامل ضخامت بطن 

  چپ بدون اتساع آن در غـياب ضـايعات قلـبي يـا عـمومي بدن 

رصد د ٢/٠شيوع آن . بوده كه منجر به اين پديده مي گردد

  ).٣،٢،١(مي باشد )  نفر٥٠٠يك در (

 تار كه مسئول ساخیعلت ضايعه حذف يا جهش ژن

)  و ساير كروزومها١٤كروزوم (است پروتئيني انـقباضـي عضله 

  .)٣(مي باشد 

  

  

تغيــيرات غيـر طبـيعي سلـولي منـجر به ايـجاد ضخامت و عدم 

ميــو كـارد و حتـي گاهـي مـنجر به انسـداد در  انسباط طبيعي

تظاهرات واضح  .مي گردد راه خـروج خون از بــطن چپ

  ).٤(لها بعــد ايـجاد شود باليني مي تواند سا

 عنوان براي كارديوميو پاتي هيپرتروفيك  تعريف ٧٠بيش از

   آنشده كه بر اساس محل آن، وجود انسداد، يا غير قرينه بودن

  ،                       ٠٥١١‐٨٥٩٣٠٣٨: فاكس ٩١٧٣٥ :صندوق پستي ‐استاديارگروه قلب كودكان ‐)ع( بيمارستان امام رضا ،مشهد ‐١

   نويسنده رابط ‐٠٥١١ ‐ ٨٥٩٣٠٤٥: تلفن 

  ودكانکدانشيار گروه غدد  ‐)ع(مشهد، بيمارستان امام رضا  ‐٢

  

 
                                   

 مجله دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي مشهد
  ٤٨،  سال ٨٩شماره 

  ٣٣٩ ‐ ٣٤١  ، صفحه١٣٨٤ پائيز
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  ٤٨ سال ‐٨٩شماره   ‐ ٨٤پائيز                                                             مجله دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي مشهد   ٣٤٠

، عنوان هيپرتـروفـيك  به بعد١٩٨٠ سال از حال هر هب بيان گرديده،

  كار برده ه تر شناخته شده است و ب كارديـومپوپاتي مـناسب

  ).٥(مي شود 

عنوان يك ه مي توان بكارديوميوپاتي هيپرتروفيك را 

شكل اتوزومال ه بيماري مادرزادي قلب در نظر گرفت كه ب

در بعضي از بيماريها مانند نوزادان مادران . غالب منتقل مي شود

 نونان گزارش سندرمديابتي يا بيماري ذخيره هاي گليكوژن و 

  .شده است

  
  بيمارمعرفي 

ان  ساله اي كه از بخش غدد كودكان بيمارست٧دختر خانم 

 ترنر به بخش قلب سندرمبا تشخيص اوليه )  ع(امام رضا 

  .  روتين قلبي فرستاده شده بودیكودكان جهت بررسي ها

 ،)Z-score = ٧٦/١( كيلوگرم ١٧در بررسي كودك وزن 

)٠٣/٣‐  =Z-Score (        با نسبت قسمت فوقاني به تحتاني بدن

   وتاه و  ميلي متر جيوه در معاينه  گردن ك٧٧/٩٥ :فشارخون

قفسه سينه ، پرده دار، پائين بودن خط رويش موها پشت سر

  .)١شکل  (برجسته  وجود داشت

كوچكي چانه و پيگمانتوسيون پوستي و كوبيتوس والگوس 

در  II/VI نبض ها قرينه درمان وسوفل سيتسوليك. نداشت

  .سمت چپ جناغ قابل سمع بود

رشد  ١گروليچ و پيلروش  سن استخواني با استفاده از

بررسي كروموزومي . بود  ماه٨ و سال ٥ معادل استخواني

 سندرمكه تشخيص نهايي   بود45XXكاريوتيپ نشان دهنده 

  .نونان گذاشته شد

  : عبارت ازآزمايشات هورموني انجام شدهنتايج 

T4= ٩٥ mmol / Lit ) ٥٨ ‐١٦١طبيعی (  

TSH= ٢/٢  mu/L )٣/٠‐٥ طبيعی(  

FSH= ٤/٢  miu/L, LH ١/٠=  miu/L 

استراديول=    ۲۶pg/ml 

آزمايشات بيوشيمي و  .كه در محدوده قبل از بلوغ بود

    .هماتولوژيك بيمار در حد طبيعي بود

                                                 
1 Greuliche & pyle   

در الكتروكارديوگرام  سينه كارديومگالي و قفسه پرتونگاري  در

  ).٢شکل (ئم هيپرتروفي بطن چپ مشهود بود بيمار علا

 در وضعيت كارديو گرافي دو بعدي  رنگي داپلر  در اكو

طولي كناره چپ استرنوم و نماي محور عرضي  بطن چپ، 

هيپرتروفـي شديد سپـتوم و ديـواره آزاد بـطن چپ كامـلا 

آزاد ( ميلي متر و ديواره خلفي ٢٠ضخامت سپتوم(مشهود بود 

  ).٣ شکل) (  ميلي متر١٩بطن چپ 

  .انسداد سر راه خروج بطن چپ وجود نداشت

  
  بحث و نتيجه گيری

سندرم نونان با كوتاهي قد، گردن كوتاه پره دار، كوبيتوس 

والگوس، سينه كبوتري و يا سينه فرو رفته، تاخير بلوغ، عقب 

تنگي (ماندگي خفيف تا متوسط ذهني و ناهنجارهاي قلبي 

دريچه پولمونري، كارديوميوپاتي هپرتروفيك، نقص ديواره 

يان چانه در نگاه صورت مبتلا. مشخص مي شود )بين دو دهليز

، خط رويش موي  چروكيدگي و پائين بودن گوشكوچك 

پايين در پشت سر و هيپرتلوريسم جلب نظر مي كند پسران 

شيوع . بيضه هاي كوچك دارند دچار كريتپوركيديسم و مبتلا،

 نونان از افراد عادي سندرمبيماري مادزادي قلب در مبتلايان به 

، يا دريچه شريان بيشتر است تنگي درشاخه هاي شريان ريوي

    ريوي، كارديوميوپاتي هيپرتروفيك با يا بدون انسداد ديده 

ارديوميوپاتي بيمار مبتلا به نوع غير انسدادي كاين . مي شود

  ).٦ ‐١٠ (هيپرتروفيك مي باشد

كارديوميوپاتي هيپرتروفيك ضايعه اوليه وناهمگن قلبي 

كومر است كه بعلت جهش ژني و تغيير ساختار پروتئين سار

عضلات قلب مي باشد اين ضايعه ميتواند منجر به  ناتواني و 

  ).١١(حتي مرگ در هر سني شود 

شناخت به  سال اخير منجر ٤٠پيشرفت دانش پزشكي در 

بيشتر پاتولوژي، سير باليني و درمان اين نوع ضايعه گرديده 

پيش آگهي در اين بيماري بستگي به سن شكل ايجاد . است

ان دو مرتبه بيشتر از مرگ ومير در كودك. اردعلائم باليني  د

 وجود سوفل ‐اختلال ريتم قلب ‐ ، نارسائي قلببالغين است

درمان ها جراحي و طبي در . پيش آگهي را بدتر مي نمايد
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  و همکارمحسن حری دکتر                                                                           کارديوميوپاتی هيپرتروفيک اوليه در سندرم نونان ٣٤١

كيفيت زندگي بيماران تاثير نسبتا خوبي دارد تشخيص زود 

تواند كمك زيادي به كاهش ميزان مرگ و مير و  مي هنگام

بيمار جهت درمان قلبي به بخش . اي دراين سندرم بنمايدبيمار ز

  .جراحي قلب ارجاع گرديد
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