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  اسفروسيتوز ارثياداره بيهوشي در بيمار مبتلا به 
 صفري فرهاد دكتر
  بهشتي شهيد پزشكي علوم دانشگاه ويژه هايمراقبت و آنستزيولوژي گروه دانشيار
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ABSTRACT 
 
Hereditary spherocytosis (HS) is an inherited hemolytic disorder due to defects in membrane 
proteins include Spectrin, Ankyrin, protein 4.2 (pallidin) and band 3 deficiency that make red blood 
cells sphere shape, which predisposes to  hemolysis due to their fragile membrane. Common 
complications include cholelithiasis, hemolytic episodes and aplastic crisis. In this report, we 
represent the anesthetic considerations of hereditary spherocytosis and a brief review of literatures. 
 
Keywords: Hereditary spherocytosis, Anesthetic considerations, Perioperative management, 
Splenomegaly, Splenectomy 

  
  

  چكيده
 هاي غشايي شامل كمبودنوعي اختلال هموليتيك موروثي است كه به دنبال نقص در پروتئين 2اسفروسيتوز ارثي

ايجاد  هاي قرمز خون هستند،شكل كروي سلول ولؤكه مس 3 (پاليدين) و باند 4,2ين اسپكترين، انكيرين، پروتئ
عوارض شايع  )2 و 1(كند. هاي قرمز را شكننده و آنها را مستعد هموليز ميسلول ء، غشاگردد. اين نقايصمي

ليتيازيس، اپيزودهاي هموليز و حملات آپلاستيك است. بيماران مبتلا ممكن است علاوه بر علل ديگر، شامل كوله
ه كنند. همچنين سيستكتومي به اتاق عمل مراجعبراي درمان جراحي عوارض بيماري شامل اسپلنكتومي و كوله

هاي مراقبت ويژه بروز آنمي شديد در حوالي عمل و حملات آپلاستيك ممكن است در بيماران بستري در بخش
يابد كه متخصص بيهوشي را نيازمند آشنايي با نحوه برخورد با اين بيماري خواهد ساخت. در اين گزارش، 

                                                            
  masoudnashibi@sbmu.ac.ir. نويسنده مسؤول:  1

2 . Hereditary Spherocytosis 
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هاي موجود مورد بحث قرار ها و يافتهمروري بر پژوهشتمهيدات بيهوشي براي بيمار مبتلا به اسفروسيتوز ارثي و 
  گرفته است.

  
  كتومي، اسپلنومگالي، اسپلناسفروسيتوز ارثي، ملاحظات بيهوشي، اداره پيرامون عملآنمي، : گانواژگل

  
  درآمدپيش

اسفروسيتوز ارثي نوعي آنمي هموليتيك با الگوي 
كه از اختلال در خود  وراثت اتوزومال غالب است
شود. گرچه تا بيست و سلول قرمز خون ناشي مي

پنج درصد موارد ابتلا به دنبال بروز جهش جديد 
ميزان بروز اسفروسيتوز ارثي در اروپا و  بوده است.

امريكاي شمالي بين يك در دو هزار تا يك در پنج 
درصد  25هزار متغير است. با احتساب اينكه حدود 

اسفروسيتوز ارثي وراثت اتوزومال مغلوب تمام موارد 
 چهارميكتوان محاسبه كرد كه حدود دارند، مي

مريكا، ممكن است ايالات متحد آدرصد جمعيت 
  )4 و 3(حاملان خاموش اسفروسيتوز ارثي باشند.

هاي كد كننده نقائص مولكولي متفاوتي در ژن
باعث  يابد كه نهايتاًهاي پلاسما بروز ميپروتئين

ايجاد اسفروسيت خواهد شد. انواع شايع اين 
  )5(اند:دهبندي شاختلالات در چهار دسته طبقه

 ترين فرم در كمبود اسپكترين به تنهايي كه شايع
 شودكودكي محسوب مي

 كمبود تركيبي اسپكترين و آنكيرين 
  تر استكه در بزرگسالان شايع 3كمبود باند 
  (پاليدين) 4,2نقص در پروتئين 

علائم برحسب نوع نقص ژنتيكي ممكن است غلبه 
متفاوت باشد: در كمبود ايزوله اسپكترين 

تر است در حالي اسپلنومگالي و سنگ صفراوي شايع
كه كمبود تركيبي اسپكترين و آنكيرين اغلب با 
ايكتر نوزادي و ترنسفيوژن همراه است. از اين رو 

بيماران با شدت متفاوتي از علائم گوناگون ممكن 
 د.نشوداده است به متخصص بيهوشي ارجاع 

ترين علت مراجعه به اتاق عمل، اسپلنكتومي شايع
كامل  است كه در بيشتر موارد به كنترل تقريباً

كوله سيستكتومي ايزوله  بيماري منتهي خواهد شد.
  )6(يا همزمان با اسپلنكتومي نيز بسيار شايع است.

  
  معرفي بيمار

اي بود كه براي عمل جراحي ساله 35بيمار مرد 
كوله سيستكتومي ارجاع شده بود.  اسپلنكتومي و

 داشتخوني و اتساع شكم را وي از كودكي سابقه كم
نزا به طور لاسال قبل به دنبال انفو 8تا اين كه 

ناگهاني دچار زردي و آنمي شديد نيازمند تزريق 
بود. در معاينه بيمار جثه كوچك، پوست  خون شده

و اسكلراي زرد  رنگ پريده و مختصري زردرنگ
ابل لمس متر زير لبه دنده قسانتي 6داشت. طحال 

 %27 صورت هماتوكريت بود. نتايج  آزمايشگاهي به
 عدد در 62000هاي سفيد خون، شمارش گلبول

در ميكروليتر،  201000ها ميكروليتر، تعداد پلاكت
MCV  به ازاي هر سلول قرمز فمتوليتر 75برابر با 

گرم در  37برابر با  MCHC) و 80-97مقدار نرمال (
در نمونه  ) بود.31,5-35ليتر (مقدار نرمال دسي

خون محيطي اسفروسيت رويت شده بود. تست 
 هايشكنندگي اسموتيك مثبت بود. ساير آزمايش

  بيمار در محدوده طبيعي قرار داشتند.
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 150درماني فنتانيل عمل به عنوان پيشدر اتاق 
گرم به صورت وريدي ميلي 2ميكروگرم و ميدازولام 

 2با پروپوفول تجويز شد. براي القاي بيهوشي 
گرم به ازاي هر كيلوگرم وزن بدن و آتراكوريوم ميلي
گرم به ازاي هر كيلوگرم وزن بدن انجام ميلي 0,5

گرفت. ادامه بيهوشي با اكسيژن، هوا و 
ميكروگرم به ازاي هر كيلوگرم وزن  100روپوفولپ

پيگيري شد.  استاندارد پايشدر دقيقه با تعبيه بدن 
بدن سي سي به ازاي هر كيلوگرم وزن  20همزمان 

ده حفظ برون با %0,9در ساعت از كلريد سديم 
ليتر به ازاي هر كيلوگرم وزن در ميلي 1ادراري 
 در خاتمه عمل جراحي، ، تجويز شد.ساعت

گرم  به ازاي ميلي 0,05آتراكوريوم با نئوستيگمين 
گرم  به ازاي ميلي 0,02هر كيلوگرم وزن و آتروپين 

كنترل درد بعد  هر كيلوگرم وزن بدن ريورس شد.
از عمل با استفاده از مورفين سولفات وريدي بر 

 انجام شد. 3NRSاساس
دما از طريق پروب نازوفارنژيال  پايشر طول عمل د

فت و براي حفظ دماي بدن بيمار، از صورت گر
Forced Warm Air .استفاده شد  

بيهوشي و عمل جراحي بدون حادثه به اتمام  فرآيند
روز بعد با حال عمومي مناسب از  2رسيد و بيمار 

  مارستان ترخيص شد.بي
  

  بحث
طور كه پيشتر گفته شد اختلال ژنتيكي در همان

ايجاد نوعي سلول بيماران اسفروسيتوز ارثي منجر به 
در اين بيماران  شود.يعي ميبط قرمز با شكل غير

ظاهر خارجي سلول قرمز به جاي ظاهر معمول كه 

                                                            
3 . Pain Intensity Numeric Rating Scale 

ديسك محدب است، به شكل كروي درآمده است 
كه موجب شكنندگي اسموتيك و از دست دادن 

هاي كروي سلول گردد.ثر آن ميؤسطح غشاي م
هاي طحال گير شكل خيلي سريع در سينوس

افتند و توسط ماكروفاژها تجزيه شده، از سيستم يم
در ابتدا هموليز  گردش خون خارج خواهند شد.
ها به ساير ارگان منحصر به طحال است اما تدريجاً

و بيمار طيفي از عوارض از جمله  يابدش ميگستر
هاي صفراوي، ارگانومگالي و آنمي، زردي، سنگ

به خواهد شكمي را تجر(حالت فروافتادگي) تندرنس 
ز ارثي بسيار كوله ليتيازيس در اسفروسيتو )7(كرد.

دار ممكن هاي صفراوي رنگدانهشايع است. سنگ
است حتي در كودكان كم سن هم ديده شود اگرچه 

افزايش آشكارا ها با بالارفتن سن بروز اين سنگ
يابد. به ندرت ممكن است اسفروسيتوز ارثي با مي

اشتباه گرفته شود كه در  4(ژيلبرت) سندرم گيلبرت
اين سندرم زردي به علت ناتواني كبد در 

يابد. البته روبين بروز ميثر بيليؤكونژوگاسيون م
توان با بيماران مبتلا به سندرم گيلبرت را مي

ها و اسمير خون شمارش طبيعي رتيكولوسيت
  )8(محيطي نرمال افتراق داد. 

شكل در لام خون  هاي قرمز كرويوجود گلبول
محيطي محدود به بيماري اسفروسيتوز ارثي نيست. 

، آنمي هموليتيك خودايمنيآنمي هموليتيك 
خيري تزريق أآلوايميون (براي مثال از عوارض ت

سمي كلستريديومي، آسيب حرارتي و خون)، سپتي
توانند نماي مشابهي در لام خون بيماري ويلسون مي

محيطي داشته باشند. ممكن است در لام خون 
 محيطي مبتلايان به اسفروسيتوز ارثي، آكانتوسيتوز 

دار نيز رويت شود. در هاي قرمز نقطهيا سلول / و

4 . Gilbert Syndrome 
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در محدوده  5MCVهاي خوني، شمارش سلول
اغلب افزايش يافته   MCHC6طبيعي قرار دارد اما 

هاي از كاهش نسبت سطح به حجم سلولكه بازتابي 
گلوبين مستقيم منفي است تست آنتي قرمز است.

را فراهم  خودايمنيهاي كه امكان افتراق از بيماري
كند. تست شكنندگي اسموتيك مثبت است اما مي

هاي افتراقي مثل زردي انسدادي در ساير تشخيص
.بيماري ديگري  يا آنمي فقر آهن منفي خواهد بود

تواند مثبت ر آن تست شكنندگي اسموتيك ميكه د
  )8(باشد، اليپتوسيتوز ارثي است.

هاي كلاسيك اسقروسيتوز ارثي ويژگي در مجموع
  در آزمايشگاه شامل موارد زير است:

 آنمي خفيف تا متوسط  
 رتيكولوسيتوز  
 MCHC  افزايش يافته  
 اسفروسيت در لام خون محيطي  
 غيرمستقيم غيركونژوگه روبينميهايپربيلي  
 9و  5( تست شكنندگي اسموتيك غيرطبيعي( 

بيماران در بيشتر زندگي خود كم علامت هستند اما 
دو واقعه دراماتيك همواره اين بيماران را تهديد 

شكنندگي غيرعادي سلول كند: هموليز به دنبال مي
قرمز خون در شرايط استرس مثل هايپوكسي و 

غز يابد، و آپلازي مافزايش مي هايپوترمي شديداً 
ها در اين بيماران استخوان به دنبال برخي عفونت

دهد. كريزهاي تر از سايرين روي ميشايع
كند و به بال عفونت بروز ميهموليتيك اغلب به دن

صورت زردي، تندرنس و بزرگ شدن طحال تظاهر 
افت هموگلوبين به  تابلوي كريز آپلاستيك، يابد.مي

دنبال آپلازي مغز استخوان است كه در بسياري از  
همراهي دارد. اداره  B19موارد با عفونت پارووويروس 

                                                            
5 . Mean Corpuscular Volume 

پيش از عمل وابسته به شدت آنمي و شدت هموليز 
در دوره كريز هموليتيك و كريز آپلاستيك  است.

انجام عمل جراحي بايد به تعويق بيفتد و آنمي 
  )10(مل ماژور اصلاح شود.پيش از ع بايستي

ازساير در دوره حوالي عمل درمان و پيشگيري 
مواردي كه مي توانند هموليز را تشديد كنند، با 

ها اهميت است: دقت در تجويز مخدرها و آرام بخش
به حداقل رساندن استرس  براي پرهيز از هيپوكسي،

پرهيز از هيپوترمي مايع  دردي كافي،مين بيأبا ت
درماني با مايعات گرم و حفظ دماي طبيعي بدن با 

ت در برابر از دست رفتن وسايل گرم كننده و محافظ
-وضعيت اسيد پايشپرهيز از اسيدوز و  حرارت بدن،

 باز خون با استفاده از آناليز گازهاي خوني، مايع
ط حجم داخل عروقي مناسب فدرماني كافي براي ح

يز در صورت بروز همول .)11( و پرهيز از بروز اسيدوز
هاي حوالي عمل، درمان با فولات به دنبال استرس

   بگيرد.نظر قرار  بايستي مد
در بيمار اسپلنكتومي شد كه پيش از اين گفته مي

پنج برابر بيش از  يسك حوادث ترومبوامبولير شده
 اما )13 و 12( اند.آنهايي است كه اسپلنكتومي نشده

كه بيماران اسفروسيتوز ارثي در بررسي بر روي 
اند، نيازي به تحت  اسپلنكتومي قرار گرفته

ترومبوپروفيلاكسي اضافي در حوالي عمل ديده 
 رسد ترومبوسيتوز بعد اززيرا به نظر مي، نشده است

خيري روي أبرداشتن طحال در بيشتر موارد ت
 ضمناً .يستدهد و با خود عمل جراحي مرتبط نمي

 ،هاي ترومبوتيك ارثيبيماريبا توجه به شيوع بالاي 
 ممكن است دليل موارد مريكا،آبه ويژه در اروپا و 

گزارش شده قبلي وجود چنين ريسك فاكتورهايي 
   )14و   9( بوده باشد.

6 . Mean Corpuscular Hemoglobin Concentration 
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پرهيز از كاهش جريان خون كبدي طي بيهوشي يا 
جراحي كه بيهوشي رژيونال به ويژه اپيدورال 

 .ژزي انتخاب مناسبي خواهد بودآنال / آنستزي
هالوتان جريان خون  هوشبرهاي استنشاقي خصوصاً

ايزوفلوران كمترين اثر را  :دهندكبدي را كاهش مي
تري بر جريان خون كبدي دارد و گزينه مناسب

  )11(.شودمحسوب مي
  

  بنديجمع
ر در جامعه ما ناشايع است گرچه ب اسفروسيتوز ارثي

وقايع بحراني و شديد مرتبط با آن، نبايد  اثر

در مجموع  تفاوت با اين بيماران برخورد كرد.بي
اصلاح آنمي، پرهيز از استرسورهاي محرك بروز 

هيپوترمي و هيپوكسي در دوره  هموليز مثل اسيدوز،
حوالي عمل بايستي مدنظر متخصص بيهوشي قرار 

اير اقدامات مانند كنترل مناسب درد و گيرد. س
ريزي واكسيناسيون ها و برنامهپيشگيري از عفونت

نيز ممكن است با  )9(در بيماران اسپلنكتومي
هوشياري متخصص بيهوشي در دوره حوالي عمل 

  تسهيل گردند.
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