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مقاله
گزارش موردي

معرفی يک مورد بيماری ايسکمی قلبی در کودک هشت ساله
دکتر مجید قدسی1

چكيد‌ه
سابقه و هدف: ديس بتا ليپوپروتينميا يک اختلال ژنتيک در ليپوپروتئين است که باعث تجمع پارتيکل‌هاي ليپوپروتئين درپلاسما 
 Palmar straite و Tuberous xanthomas مي‌شود. ريسک بيماری کارديوواسکولار دراين بيماران بالا ذکرشده وتظاهرات پاتوگنومنيک

xanthomas مي‌باشد. يافته آزمايشگاهی دراين بيماران معمولاً افزايش کلسترول، تری گليسرِيدوکاهش HDL است.

معرفي بيمار: کودکی 8 ساله ای با درد ناگهانی سينه به بيمارستان مراجعه مي‌کند، به علت شدت درد دراورژانس تحت نظر مي‌شود 
و مسکن استامينوفن دريافت مي‌کندولی جواب به درمان حتی با شياف 50 ميليگرمی ايندومتاسين ديده نمي‌شود، پزشک جوان 
با توجه به شرح حال وی و داشتن تنگی نفس کوششی روز قبل ازمراجعه به بيمارستان وبيماری عروق کرونر درعموی بيمار و 
مرگ ناگهانی وی در سن جوانی درحالی که به اقدام خود مطمئن نبود، دستور به گرفتن نوار قلب (EKG) مي‌دهد. درنوار قلب 
st- depression درليدهای تحتانی بطور واضح حکايت از بيماری ايسکمی قلبی دارد.قبل از پذيرش آزمايش‌ها روتين انجام مي‌شود 

که نکته قابل توجه هيپرکلسترولمی بوده وبقيه آزمايشات جزء cpk,cpk-Mb,troponin I طبيعی گزارش مي‌شود. کودک در بخش 
مراقبت‌های ويژه بستری مي‌شود و پس ازويزيت همکار کارديِولوژيست تشخيص تنگی خفيف زير دريچه آئورت نيزداده مي‌شود 
که با اکوکارديوگرافی مری تاييد مي‌شود. در سال گذشته به دنبال يک‌بار faint کردن به پزشک مراجعه و هيپرليپدمی وگزانتوما در 
پوست باعث تشخيص هِيپرليپدِمی فاميليال در وی وخانواده شده ودرمان‌هايي برای بالا بودن چربی تجويز شده است. بيمار پس 

از سه هفته بستری با حال عمومی خوب مرخص گرديد.
بحث و نتيجه‌گيري: ريسک تنگی دريچه و بالای دريچه آئورت به همراه آترواسکلروز شرائيِِن کاروتيد وفمورال دراين بيماران بالا 
مي‌باشد. این بیماری يک اختلال ژنتيک در ليپوپروتئين است که باعث تجمع پارتيکل‌هاي ليپوپروتئين درپلاسما مي‌شود.ريسک 
 almar straite xanthomas و Tuberous xanthomas بيماری کارديوواسکولار دراين بيماران بالا ذکرشده وتظاهرات پاتوگونومونيک

مي‌باشد. يافته آزمايشگاهی دراين بيماران معمولاً افزايش کلسترول، تری گليسرِيد وکاهش HDL است.
کلمات کلیدی: درد سینه، لیپوپروتئین، کودک.
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 (PE,CC) شرح حال
کودکی 8 ساله ای با درد ناگهانی سينه به بيمارستان مراجعه مي‌کند، 
به‌علت شدت درد دراورژانس تحت نظر مي‌شود ومسکن استامينوفن 
دريافت مي‌کندولی جواب به درمان حتی با شياف 50 ميليگرمی 
ايندومتاسين ديده نمي‌شود، پزشک جوان با توجه به شرح حال 

وی و داشتن تنگی نفس کوششی روز قبل ازمراجعه به بيمارستان 
وبيماری عروق کرونر درعموی بيمار و مرگ ناگهانی وی در سن 
جوانی درحالی که به اقدام خود مطمئن نبود دستور به گرفتن نوار 

قلب (EKG) مي‌دهد.
درنوار قلب st- depression درليدهای تحتانی به طور واضح حکايت 
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از بيماری ايسکمی قلبی دارد.قبل از پذيرش آزمايش‌ها روتين انجام 
مي‌شود که نکته قابل توجه هيپرکلسترولمی بوده و بقيه آزمايش‌ها 
در  مي‌شود.کودک  گزارش  طبيعی   cpk,cpk-Mb,troponin I جزء 
بخش مراقبت‌های ويژه بستری مي‌شود و پس ازويزيت همکار 
کارديِولوژيست تشخيص تنگی خفيف زير دريچه آئورت نيزداده 

مي‌شود که با اکوکارديوگرافی مری تاييد مي‌شود.

 (PMH) شرح حال طبی قبلی
مراجعه  پزشک  به  کردن   faint يک‌بار  دنبال  به  گذشته  سال  در 
هِيپرليپدِمی  تشخيص  باعث  پوست  در  وگزانتوما  وهيپرليپدمی 
فاميليال در وی وخانواده شده ودرمان‌هايي برای بالا بودن چربی 

تجويز شده است. 

ST depression in inferior leads :نوار قلب
  Mild supravalvular aortic stenosis :(TEE)اکو مری

شكل 2- گزانتوما در دستها Palmar straite xanthomaشكل 1- گزانتما در پاها

شكل 4- وجود ضايعات پوستی گزانتوما در زانو و مچ پاها Tuberous شكل 3- گزانتوما درآرنج‌ها
xanthomas
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Only hypercholesterolemia upper than 400 mg/100 :آزمايشگاه
آنژيوگرافی عروق کرونر

 (3vD) تشخيص: بيماری انسداد هر سه رگ
درمان: جراحی بای پاس عروق کرونر

مرخص  خوب  عمومی  حال  با  بستری  هفته  سه  از  پس  بيمار 
گرديد.

بحث و نتيجه‌گيري 
چندين مقاله وکتاب درمورد ريسک هيپرکلسترولمی درحوالی عمل 
جراحی قلب مطلب نوشته است ولی يکی از کتاب‌هاي معتبر دراين 
مورد )1( مي‌باشد که شيوع زودرس بيماری عروق کرونررادرزمينه 
هيپرليپيدميای فاميليال بالا ذکر مي‌کند. درضمن اشاره شده که ريسک 

تنگی دريچه و بالای دريچه آئورت به همراه آترواسکلروز شرائيِِن 
کاروتيد و فمورال در اين بيماران بالا مي‌باشد.

تيپ  هيپرليپوپروتئينميا  عنوان  با  هيپرليپيدمی  نوعی  به   )2( در 
  Broad اشاره شده که همان ديس بتا ليپوپروتينميا يا بيماری III
beta disease است.يک اختلال ژنتيک در ليپوپروتئين است که 

باعث تجمع پارتيکل‌هاي ليپوپروتئين در پلاسما مي‌شود. ريسک 
بيماری کارديوواسکولار در اين بيماران بالا ذکرشده و تظاهرات 
 Palmar straite xanthomas و  Tuberous xanthomas  پاتوگنومنيک
مي‌باشد. يافته آزمايشگاهی در اين بيماران معمولاً افزايش کلسترول. 
تری گليسرِيدوکاهش HDL است.اين نوع هيپرکلسترولمی به رژيم 

غدايی کم چرب خوب جواب مي‌دهد. 
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Abstract

Background: Broad Beta disease is one of the genetically disorders in lipoprotein that cause aggregation 

of lipoprotein in plasma and Incidence risk of Ischemic heart disease among these patients is high.

Case presentation: An eight year old boy was admitted to the hospital because of an abrupt onset chest 

pain, faint and ST depression in inferior leads. He has been well one day earlier, when an exertional chest pain 

developed. Laboratory values obtained before admission showed hypercholesterolemia, and physical exam 

showed mild supravalvular aortic stenosis. ECG: ST depression in inferior leads. TT Echo: Mild supravalvular 

aortic stenosis. Angiography: Three vessel disease. Lab: Only hypercholesterolemia. (Cholesterol upper than 

400 mg/100). Treatment: CABG, Three graft.

Conclusion: There are few data regarding the preoperative risk in patients with hypercholesterolemia. In 

patients with familial hypercholesterolemia, there is a high incidence of premature Coronary Artery Disease. 

These patients are also at risk for both valvular and supravalvular aortic stenosis as well as atherosclerosis of 

the carotid and femoral arteries. There is a higher than expected incidence of proximal lesions in the coronery 

and in the left main artery in patients with familial hypercholesterolemia. 
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