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شارکوت ماري توث

**سمانه غضنفر طهران، دکتر*کتایون هریالچی، دکتر**آزارگلاره بی، دکتر*فرنوش فرضیدکتر

***دکتر مونا نعمت اللهی ثانی، ***دکتر یاسمین چائی بخش

داروهاي بیهوشی،جراحی سزارین،بیهوشی عمومی:هاي کلیدياژهو

و هدفهزمین
ترین نوروپاتی محیطی شایعتوثيارشارکوت میماريب

دا تحت عنوان آتروفی عضلانی پیشرونده ـارثی بوده که ابت
نفر 2500در هر 1وع این بیماري ـپرونئال نامیده شد. شی

اري، یک موتاسیون ژنی منجر به ـباشد. در این بیممی
هاي نی آکسونـساخت پروتئین غیرطبیعی غلاف میلی

شود. دژنراسیون عصبی میاعصاب محیطی و در نتیجه
اب حسی و ـري اعصـر به درگیـشارکوت ماري توث، منج

1شود.حرکتی می

در دهه اول زندگی به صورت ضعف علایم معمولاً
اسکلتی شامل افزایش بدشکلیها، دیستال اندامعضلانی در

تظاهر ،هاي تاندونیقوس کف پا و کاهش یا فقدان رفلکس
2یابند.می

ن است نیازمند اعمال جراحی مختلف ـممکاین بیماران 
وشی حوالی ـوده که ملاحظات بیهـدر طول زندگی خود ب

طلبد. در این گزارش ما به بررسی عمل خاص خود را می
موردي از بیمار باردار مبتلا به شارکوت ماري توث که تحت 

چکیده:

سازد. شیوع این ثر میأهاي تحتانی را متحرکتی بوده که بیشتر اندام-ث یک نوروپاتی ارثی حسیبیماري شارکوت ماري تو
توانند باعث ریسک بدتر شدن نوروپاتی در این بیماري شوند. باشد. برخی داروهاي هوشبر مینفر می2500بیماري یک مورد در هر 

بیهوشی عمومیاري توث که تحت عمل جراحی سزارین اورژانس به روشدر این مطالعه موردي، یک زن باردار مبتلا به شارکوت م
شود.قرار گرفت، معرفی می
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عمل جراحی سزارین اورژانس تحت بیهوشی عمومی قرار
پردازیم.گرفت، می

بیماریمعرف
یماريساله باردار، مورد شناخته شده ب23ما خانم یمارب

36يکه در سن باردارسال قبل15توث از يشارکوت مار
با تشخیص زایمان زودرس ینالواژیزشآبریتهفته با شکا

بیمار به علت افت ضربان .شده بوديبستریبردر بخش ل
جنینی به اتاق عملدیسترسقلب جنین و با تشخیص 

منتقل شد.
انجمن بنديطبقه2کلاس یزیکیفیعتوضبیمار در 

160یمارقد بیکا قرار داشت.آمریهوشیبینمتخصص
یماربیخچهبود. در تاررمـیلوگک65يمتر و وزن ویسانت

سابقهیمارت. بـوجود داشیلینسیبه پنیتاسـسابقه حس
اح ـلقجهت انجامباریکذشته، ـسال گوشیـیهبار بدو

نوبت کورتاژیکدنبال آن ه و بیقبليدر باردارخارج رحمی 
یچکرد که به دنبال آنها هی) را ذکر ميباردار4(در هفته 

همچنین بیمار نداشته است.یهوشیعوارض مرتبط با ب
را در خانواده درجه حرارت بدنبدخیم افزایشاي از سابقه

ن بیمار در سکرد. ابتلا به شارکوت ماري توث در این ذکر نمی
هاي مکرر هنگام بازي تشخیص دنبال افتادنه سالگی ب8

ینهدر معاداده شده، بیمار از آن هنگام تحت درمان بود.
قوس بلند کف پا، هاي تحتانی در ظاهردر اندامیزیکی،ف

شدمشاهده میعضلات پرونئالیو آتروفیانگشت چکش
عمقی يهاواکنشو فقدانینقص حس. همچنین )1تصویر(

در یو ضعف عضلات اسکلتیهر دو اندام تحتانتاندونی
بیمار عصبیسایر معاینات وجود داشت.هایستال اندامد

یناتمعاعصبی وجود نداشت. موضعینرمال بوده، علایم
نرمال بودند. یماربیويو ریعروقیقلبیستمسیزیکیف
مراجعه کرده و دریمارستانبه بییبه صورت سرپایمارب

یم،، کلسیتامینوهايبا مکملییمنزل تحت درمان دارو
ین روتینیبالیشاتبوده است. آزما3و امگا فروس سولفات

پلاکت، آزمایشات انعقادي، (سطح هموگلوبین، هماتوکریت،
یننرمال بودند. همچننیتروژن اوره خون، کراتینین)

یتمريدارایماربه عمل آمده از بیوگرافیالکتروکارد
بود.اختلال در ریتم قلبیو فاقد نوسییس

نماي انگشت چکشی قوس بلند کف پا–1تصویر 

ر انجام شده در پرونده بیماعصبیهاي معاینات و ارزیابی
حسی بیهاي مزایاي روشدر خصوص یماربه بمستند گردید.

، ولی با توجه به امتناع بیمار، داده شدیحتوضايمنطقه
با توجه به اثراتوشی عمومی گرفته شد.تصمیم به انجام بیه

و مصرف آن در بیمار و با توجه به3ضدانعقادي داروي امگا 
احتمال خونریزي در عمل جراحی براي بیمار، پلاکت و 

به یماربورودبعد از 1پلاسماي تازه منجمد درخواست شد.
گیري فشار خون (اندازهپایش معمول علایم حیاتیاتاق عمل،
یرتهاجمی، پالس اکسیمتري، الکتروکاردیوگرافی) به روش غ

با سایز پیش بازویییطی در محل صورت گرفت. دو رگ مح
جهت کاهش ریسک و پیشگیري از شد. یهتعبیماربيبرا18

ینیتیدگرم و رانیلیم10یدمتوکلوپرامیماربهبآسپیراسیون، 
.یدگردیزتجووریدي گرم یلیم50

سی به ازاي هر سی7مال سالین هیدراتاسیون بیمار با نر
یقه با دق6به مدت کیلوگرم وزن بدن صورت گرفت. بیمار

یهوشیشد. سپس بیژنهپره اکس%100حجم جاري با اکسیژن 
از یهوشیصورت گرفت. جهت القا بالقا سریع به روش

و کیلوگرم وزن بدنبه ازاي هرگرمیلیم5/2پروپوفول
دوز کلیباپریمینگبا روشیومآتراکوریکننده عضلانشل

وزن بدن صورت گرفت. یلوگرمکهريگرم به ازایلیم5/0
محل و پس از اطمینان ازلوله گذاري،5/6بیمار با لوله شماره 

سی، سی550بیمار به دستگاه ونتیلاتور (حجم جاري: لوله، 
بار در دقیقه) متصل گردید.12تنفس:تعداد 
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دي اکسید کربن انتهاي بازدمی براي بیمار مانیتورینگ
با کاپنوگرافی صورت گرفت. همه مناطق تحت فشار، 

از یهوشیبيجهت نگهدار. شدپدگذاري و عمل جراحی آغاز 
. استفاده شد5/0با حداقل غلظت آلوئولی کمتر از یزوفلورانا

2یدازولامو میکروگرمم100یل، فنتانبند نافبستنبعد از 
1/0میوآتراکوریکننده عضلانشلشد.یزگرم تجویلیم

ساعت تکرار یمهر نگرم به ازاي هر کیلوگرم وزن بدن میلی
هاي بیمار به طور مکرر ید. در طول عمل، موقعیت اندامگرد

گرفت، دي اکسید کربن انتهاي بازدمی،مورد ارزیابی قرار
حفظ گردید.35تا 30بین 

يترها. پارامیدساعت طول کش5/1حدود یجراحعمل
،ثابت بودندیعمل جراحیدر طیماربینامیکهمود

سی و میزان مایع سی800خونریزي حین عمل حدود 
لیتر بود و برون ده ادراري بیمار در این 3دریافتی حدود 

سی بوده است.سی200مدت حدود 
کننده اثرات شلخنثی کردنت ـپایان عمل، جهدر

به ازاي هر کیلوگرم گرم یلیم04/0یگمیننئوستلانی،ـعض
وگرمـیلهر کيگرم به ازایلیم02/0نـیو آتروپوزن بدن 
بعد از بازگشت تون عضلانی مناسب، .شدویزـتجوزن بدن 

یمبا علابیماردار خارج شد.ـار در حالت بیـوله تراشه بیمـل
پس از عمل انتقال يهاراقبتـبه بخش مدارـیپااتیـیح

6گرم هر 1د از عمل، آپوتل دردي بعجهت بید.ـداده ش
از درد، ردید که در صورت شکایت بیمارـرار گـساعت تک

رم وریدي تجویز گردید. دوره بعد از ـگمیلی30کتورولاك 
ار بدون عارضه بود و در پیگیري بیمار ـعمل جراحی در بیم

راحی، مشکل خاصی گزارش ـل جـهفته بعد از عم6در 
نگردید.

گیـريو نتیجهبحث
ترین علت ارثی نوروپاتی محیطی حرکتی و حسی ایعش

یا بیماري عضله 1مزمن، بیماري شارکوت ماري توث نوع 
مورد در هر 1شیوع تخمینی این بیماري 3پرونئال است.

سال بوده، 16باشد. سن متوسط شروع بیماري نفر می2500
سالگی 80ولی شروع بیماري در ابتداي کودکی و در سنین تا 

غالب اتوزومزارش شده است. شایعترین حالت انتقالنیز گ
و اتوزومال مغلوب بیماري نیز Xاست ولی فرم وابسته به 

براساس پاتولوژي ،شارکوت ماري توث3و1دیده شده است.
مختلف زیرگونه هايعصبی، گرفتاري ژنی و الگوي وراثتی به 

این اختلال به صورت ضعف پیشرونده 5و4و1شود.تقسیم می

لات اسکلتی دیستال، لاغري و کاهش یا فقدان عض
تاندونی عمقی، در اواسط نوجوانی آشکار هايواکنش

شود. به طور کلاسیک، این نوروپاتی محدود به یک سوم می
پایینی پاها بوده، باعث بدشکلی پاها (قوس بلند کف پا، 

لک نماي پاي[عضلات پرونئالانگشت چکشی و آتروفی
ن بیماري ممکن است به سمت تحلیل گردد. ای) می]لک

تدریجی عضلات چهار سر ران و عضلات دست و ساعد 
پیشرفت کند. از دست دادن حس خفیف تا متوسط با الگوي 

در 3و1دهد.جوراب دستکش، در بسیاري از بیماران رخ می
برخی بیماران ممکن است کیفواسکولیوز و دردهاي 

طول ثیري برأتنوروپاتیک ایجاد شود. شارکوت ماري توث
1عمر افراد ندارد.

ریزي به طور معمول، تولید میلین ناپایدار که مرگ برنامه
کند، وجود دارد که منجر هاي شوان را تسهیل میشده سلول

شود. به دمیلینیشن با درگیري اعصاب محیطی می
شارکوت ماري توثمبتلا به یمارانبیهوشیاداره بدر

ی، عضلانیکننده عصببلوكيابر واکنش به داروهیدبا
و احتمال مستعد بودن بیمار به ایجاد هیپرترمی بدخیم 

ی،بعد از عمل به علت ضعف عضلات تنفسیتنفسیینارسا
استفاده از يدر سودمندیمطالعات کم6و3و1شود.وجهت

عمل چه با استفاده از پروپوفول و ینحیهوشیبيهاروش
تصور بر این است گرچه اوجود دارد.یاستنشاقيچه داروها

ينسبت به داروهایتحساسیشافزایماريبینکه در ا
در استفاده از ياعارضهیچهیهوشبر وجود داشته باشد، ول

نشده یافتیمارانبیندر اشاقیو استنیديوريهوشبرها
اي در مورد ارتباط هیپرترمی هیچ یافته ثابت شدهاست.

و هوشبرهاي استنشاقی را با این بیماري وجود نداردبدخیم
در 6و1توان به طور ایمن در این بیماران استفاده کرد.می

، ممکن است افزایش 1بیماران با شارکوت ماري توث تیپ 
ا بیهوشیـدیم در دوز القـحساسیت به داروي تیوپنتال س

گرم به ازاي هر کیلوگرم وزن بدن)، دیده و میلی5تا 3(
در این مورد 1دو تشدید شوند.اختلالات حسی و حرکتی، هر

ما جهت القا بیهوشی با توجه به انتخابی بودن، از داروي 
خصوص بدتر شدن درییهااستفاده نمودیم. یافتهپروپوفول

یجهگزارش شده، در نتیداکسیتروسبا ناین بیماري یمعلا
در 6و1.اجتناب شودیمارانبینبهتر است از استفاده از آن در ا

نگهداري بیهوشی تنها با ایزوفلوران صورت گرفت. این بیمار
بیمار در طول عمل از نظر دماي بدن و سطوح دي اکسید 

هاي هیپرترمی بدخیم کربن انتهاي بازدمی و علایم و نشانه



1395، سال 4، شماره 24نشریه جراحی ایران، دوره  84

(تاکیکاردي، دیس ریتمی، افزایش دماي بدن) تحت 
مانیتورینگ دقیق قرارگرفت.

هاي کمی در خصوص استفاده از اگرچه داده
در این .ین بیماري وجود داردهاي عضلانی در اکنندهشل

بررسی به علت ریسک بالقوه رابدومیولز و هیپرکالمی در 
هاي نورومیوپاتیک از مصرف ساکسینیل کولین بیماري

از مطالعات یحال، در برخینبا ا7اجتناب شده است.
یپرکالمیهیجادخطر و بدون ایبيوبه نحینکولینیلساکس

.استفاده شده استیمبدخیپرترمیهیکتحریا
کننده عضلانی ممکن است پاسخ به داروهاي شل

متفاوت باشد. اگرچه ریکاوري طولانی به دنبال مصرف حتی 
عوامل با طول اثر متوسط (وکرونیوم) به صورت موردي 

طول تر هیچ اثر مطالعات گسترده.گزارش شده است
یون با دنبال مصرف دوز مورد نیاز براي اینتوباسه اي بکشیده

کننده عضلانی شامل: روکرونیوم، وکونیوم و داروهاي بلوك
8و1اند.آتراکرونیوم گزارش نکرده

ها در خصوص احتمال طولانی شدن اثر با وجود نگرانی
دپلاریزان، برخی مطالعات کننده عضلانی نانداروهاي شل

داروي میواکوریوم در این بیماران را پیشنهاد استفاده از
فاده زیرا شروع اثر و خصوصیات ریکاوري در است10و9کنند.می

از این دارو مشابه با بیماران فاقد بیماري نوروماسکولر 
ز کشورها از حال میواکوریوم در بسیاري اباشد. با اینمی

جمله ایران موجود نبوده، به این علت ما در خصوص این
بیمار از داروي آتراکوریوم استفاده کردیم.

احتیاطات معمول شامل: مانیتورینگ بعد ازعمل عملکرد 
راشهتخارج کردن لوله هاي ویژه، ریوي در بخش مراقبت

بیمار به دنبال حذف اثرات داروهاي هوشبر زمانی که بیمار 
کننده باقی اثرات داروهاي شلخنثی شدنبیدار شده، کاملاً

استفاده از 11باشد.و استفاده معقول از مخدرها میعضلانی
اسپیرومتري تشویقی بعد از عمل نیز در پیشگیري از عوارض 

هنگامی که نیاز به ریوي به دنبال جراحی مفید است.
باشد، داروهاي کمکی دیگر جهت کاهش استفاده از مخدر می

اي شوند. در این بیمار ما بردوز مورد نیاز مخدرها توصیه می
.کنترل درد بعد از عمل از آپوتل و کتورولاك استفاده کردیم

استفاده از برخی داروها در حوالی عمل از جمله: 
زولید، و نیتروفورانتوئین ـرونیدازول، آمیودارون، لینـمت

که در این 1اري شودـشدن این بیمواند باعث بدترـتمی
فاده اري استـچ یک از داروهاي تشدیدکننده بیمـبیمار هی

نشده بود.
تظاهرات قلبی منسوب به این نوروپاتی شایع نیستند، 

ها ولی اختلالات هدایتی قلبی شامل بلوك قلبی و آریتمی
3(فلوتر دهلیزي)، و کاردیومیوپاتی، گاهی اوقات شده است.

در بیمار با اختلالات ايحسی منطقهبینگرانی از استفاده از 
ممکن تئوریک که این روشنورولوژیک قبلی، به این نگرانی

است به طریقی پیشرفت مراحل بیماري را تسهیل کند، 
گردد. برمی

اند که ابعاد اعصاب هاي اولتراسونوگرافی نشان دادهروش
محیطی در بیماران مبتلا به شارکوت ماري توث مشابه افراد 
عادي است. استفاده از روش اولتراسوند به علت احتمال 

ه تروماي مستقیم ببا این روش و اجتناب ازانجام بلوك موفق 
عصب در این بیماران پیشنهاد شده، اما تنها براي بیمارانی

شود. که ریسک بالایی براي بیهوشی عمومی دارند انجام می
ارزیابی و عصبی، نقایص ايحسی منطقهبیباید قبل از 
1مستند شوند.

ي به طور خلاصه در این گزارش موردي از شارکوت مار
ساله که تحت عمل جراحی 23توث در یک خانم باردار 

سزارین قرار گرفت ارائه شد. با توجه به درگیري عصبی 
ها در این بیماري در خصوص استفاده عضلانی یکی از نگرانی

ر باشد. با وجودي که گزارشی مبنی بها میکنندهاز شل
،عوارض در نتیجه کاربرد ساکسینیل کولین وجود نداشته

ز شود. گرچه شواهدي ای استفاده از این دارو پیشنهاد نمیول
کننده عضلانی کنندگی با داروهاي شلافزایش طول اثر شل

متوسط اثر یافت شده است، اکثریت مقالات هیچ پاسخ 
اند.اي را گزارش نکردهافزایش یافته

راگماتیک با نارسایی ـري دیافـود احتمال درگیـبا وج
ر ـاده از داروهاي هوشبـراحی، استفـجی بعد از عمل ـتنفس

خارج نـوتاه اثر و همچنیـهاي عضلانی کدهـکننو شل
بیدار و بازگشت ط کاملاًـبیمار در شرایهـوله تراشـلکردن

یحسیبد. شوده عضلانی توصیه میـکننر شلـکامل اث
ومی یا در ـوشی عمـد به جاي بیهـتوانمیياقهـمنط
ل به کار ـد از عمـژزي بعـاد آنالـجراهی با آن جهت ایـهم

رود.
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Charcot Marie Tooth disease is a hereditary motor and sensory neuropathy with the prevalence of
1.2500. A part of anesthetic drugs can aggravate the neuropathy. In this case report we present a 23 years
old woman known case of scheduled for emergency Cesarean section under general anesthesia.
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