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ABSTRACT 
Limb-Girdle Muscular dystrophy (LGMD) is a 
rare hereditary myopathy which involves pelvic 
and shoulder muscles. Anesthesia management 
could be a challenge in these patients 
considering the choice of technique and 
potential complications in perioperative period. 
Since it is a rare disease, clinical trials are 
scarce and most of the information about 
anesthetic considerations obtained from case 
reports. Here we have a short review of the 
disease and the report the choice of spinal 
anesthesia in a 28 year old lady suffering 
LGMD undergoing caesarian section. There 
was no perioperative complication. 
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  چكيده

يك ميوپاتي  ٢اي لگنيلاني كمربند شانهضفي عوديستر
اي و لگني را است كه كمربند شانه ارثي با شيوع پايين

  كند. درگير مي
مديريت بيهوشي در اين بيماران هم از لحاظ انتخاب روش 

براي ، آنستزيو پس از  هنگامو هم عوارض احتمالي 
ا عنايت به ببسيار چالش برانگيز است.  هاآنستزيولوژيست

شيوع پايين اين بيماري، كلينيكال ترايال در اين بيماري 
   .تكم اس

اين در است.  بوده اردبيشتر مطالعات بر اساس گزارش مو
 ، ما نيز به بررسي اين بيماري و انتخاب روشنوشته

و بررسي عوارض احتمالي ناشي از اين  ٣بيهوشي نخاعي
، كه LGMDساله با مشكل  ٢٨روش در يك خانم باردار 

ايم. اين بيمار هيچ كانديد جراحي سزارين بود، پرداخته
  .است نداشته آناي طي جراحي و پس از عارضهگونه 

  
  مقدمه

LGMD  نوعي اختلال ميوپاتي از نوع ديستروفي
هاي عضلاني تخريب عضلاني است كه طي آن فيبر

شده و با بافت همبند و يا چربي جايگزين مي
گردد. اين تخريب عضلاني به ضعف و آتروفي 

. نام اين بيماري برگرفته از انجامدعضلاني مي
درگير است، كه به طور عمده شامل  هايماهيچه
اي و لگني كمربند شانه هاي پيرامونماهيچه

  . ]٢, ١[است
  

  مورد گزارش
ساله با بارداري اول و سن بارداري  ٢٨خانمي بيمار 

. اين بيمار است LGMDهفته و سابقه  ٣٨
جراحي سزارين اورژانس به علت عدم  ايانديدك

                                                           
٢ . Limb Girdle Muscular Dystrophy [LGMD] 
3 . Spinal Anesthesia 
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اي زايماني در هدرد پس از آغازپيشرفت 
 ٦٥و د بومتر سانتي ١٤٥ وي . قدبيمارستان بود

ايشان در  LGMD. بيماري داشتوزن  كيلوگرم
خيز رفتن سالگي به دنبال اختلال در سينه ٢سن 

م بيمار به طور علايو راه رفتن تشخيص داده شد. 
تحتاني را بيشتر درگير كرده  يهابرجسته اندام

بيمار در تغيير موقعيت از  ،بود. در هنگام پذيرش
بود ولي  حالت نشسته به ايستاده دچار مشكل

 مگونه علايه و هيچهيچگاه وابسته به ويلچر نبود
از عمل توسط  كرانيوبولبار نداشت. ارزيابي پيش

هاي تحتاني نسبت ، ضعف بارز در اندامسترولوژيون
داد (قدرت عضلات هاي فوقاني را نشان ميبه اندام

𝟒𝟒اندام فوقاني 
𝟓𝟓

𝟑𝟑و اندام تحتاني  
𝟓𝟓
   بود). 

 از عمل هموگلوبين بيمار پيشهاي ارزيابي در
ها و تستعملكرد كليهو ليتر گرم / دسي ١١,٧

علايمي از تنگي نفس در هاي انعقادي نرمال بود. 
هنگام خوابيدن و يا راه رفتن در طول بارداري 

  نداشت. 
تصميم بر اين شد كه براي انجام سزارين از 

  استفاده شود.  بيهوشي نخاعيروش 
علائم حياتي بيمار در اتاق عمل و قبل از انجام 

  به شرح زير است: بيهوشي نخاعي
PR=92/min 
BP=128/85 mm/Hg 
SpO2= 98% (در دمای اتاق)    

 ٢٠براي بيمار يك رگ وريدي محيطي شماره 
از دست چپ گرفته  ١٨و شماره  از دست راست

سي  ٤٠٠حدود  بيهوشيشد و بيمار قبل از انجام 
بيمار  نرمال سالين دريافت كرد. سپسسرم سي 

استريل با  نشسته و در شرايط كاملاً پوزيشن  در
 ايدر فضاي بين مهره ٢٥سوزن كوئينكه شماره 

L5-S1 ،درصد ٥/٠كائين بوپيواسي سي از  ٦/٢

 حين (CSF) مغزي نخاعي دريافت كرد. مايع
  كاملاً پاك و بدون خون بود.   بيهوشي نخاعي

بود. علائم حياتي  T6-T7 حد حسي دربيسطح 
پايدار بود. حاصل بيمار طي جراحي سزارين كاملاً 

در  ٨/١٠ سزارين يك نوزاد پسر سالم با آپگار
در دقيقه پنجم بود. در نهايت  ١٠/١٠ و يكمدقيقه 

سي سي نرمال  ١٥٠٠بيمار تا پايان انجام جراحي 
سي سي ادرار  ٤٠٠سالين دريافت كرد و حدود 

ين بيمار با حال شد. در پايان سزار براي بيمار ثبت
م حياتي پايدار به ريكاوري عمومي خوب و علاي
ساعت به بخش انتقال يافت.  ٣منتقل شد و پس از 

ساعت از عمل جراحي بيمار قادر به تكان  ٨پس از 
هاي خود و جمع كردن آنها بود. بيمار يك دادن پا

روز پس از جراحي ويزيت شد، حال عمومي 
آمد و و به خوبي از تخت پايين مي مناسب بود

شكايتي از كاهش محدوديت حركت نسبت به 
  نداشت. بيهوشي نخاعيگذشته پس از 

 
  بحث

در بيماران با ميوپاتي بسيار  آنستزيمديريت 
چالش برانگيز است. با توجه به شيوع پايين و 
هتروژن بودن اين اختلالات، بيشتر 

ين بيماري و اي بالينم ها با علايآنستزيولوژيست
همراهي عوامل مرگ و مير در اين بيماران ناآشنا 

ل با هدف تشخيص از عم پيش. ارزيابي ]٣[هستند 
شده و نيز نبيماران با ميوپاتي تشخيص داده 

كيفيت پيشرفت بيماري در بيماران تشخيص داده 
  .]٣[گيردشده و يا مشكوك به بيماري انجام مي

در اين ارزيابي قبل از عمل توجه به سيستم 
، خستگي، تنگي نفسمي چون ي (علايقبلي ريو

كاردي، تپش قلب، سنكوپ، سرفه و ادم، تاكي
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(ديسفاژي،  اسيونتوجه به ريسك آسپير و غيره)
مهم  هاي ميوتوني)هاي مكرر و اپيزودپنوموني

، ECGهاي توان از روشاست، كه مي
براي هاي فعاليت ريوي اكوكارديوگرافي و تست
در بيماران مشكوك  .]٤[تشخيص آن استفاده كرد

ه با يك به ميوپاتي تشخيص داده نشده، مشاور
  . ]٣[ استالزامي  ورولوژيست ورزيدهن

برداري عضله و با نمونه تشخيص معمولاً
گردد و تست ژنتيك براي وميوگرافي تأييد ميالكتر

هاي يك تايپساب تشخيص موتاسيون و تفاوت
گردد كه اين تشخيص ژنتيكي بيماري لازم مي

كارآمد  ،آنستزيدرست در مواردي مثل مديريت 
(مثلاً ريسك هيپرترمي بدخيم در موتاسيون  است

RYR1 (]٥[ .  
كه همراهي با هايي يز دادن بين ميوپاتيتم

هيپرترمي بدخيم دارند و آنهايي كه ندارند با 
قابل  ،ويزيت پيش از عملآمادگي قبل از عمل در 

  اجرا است. 
 يهادهد كه بيماريشواهد اخير نشان مي

هاي ميوتونيك و ميوپاتي ديستروفي عضلاني،
  . ندهمراه با هيپرترمي بدخيم نيست ،ميتوكندريال
در بيماران ميوپاتي جنرال  آنستزيكه از آنجا 

در  به طور ذاتي همراه با عوارض متعددي است،
موضعي بايد  آنستزيهاي تكنيك صورت امكان،
بيماران ميوپاتي كه همراهي  در .]٦[انتخاب گردد

كولين نيليكسبا هيپرترمي بدخيم دارند، بايد از سو
  .]٨, ٧[گردد پرهيز Volatile Anesthesiaو 

كولين در بيماران استفاده از سوكسينيل
ي حتي در آنهايي كه ريسك پايين ميوپات

ميوتونيك،  سندرميپرترمي بدخيم دارند (مانند ه
ميتوكندريال) نيز به  ديستروفي عضلاني، و ميوپاتي

كالمي احتمالي كنتراانديكه است علت ريسك هيپر
نيل يكسز طرفي پاسخ ميوتونيك در برابر سو. ا]٣[

كولين آنقدر شديد است كه ونتيلاسيون و 
  .]٩[اسيون سخت خواهد گرديداينتوب

داخل وريدي براي  هيپنوتيك همه داورهاي
بيشتر بيماران داراي ميوپاتي ايمن در نظر گرفته 

ان با . هرچند پروپوفول در بيمار]٨, ٧[شود مي
م تواند ريسك سندرميوپاتي ميتوكندريال مي

  .]١٠ ،٩[پروپوفول را افزايش دهدانفوزيون 
از  در بسياري Volatile Anesthesiaاستفاده از 

يپرترمي بدخيم همراهي كه با ژن ه هاميوپاتي
هاي ندارند مثل سندرم ميوتونيك، ميوپاتي

ميتوكندريال و ديسترفي عضلاني به خوبي تحمل 
  . ]١١, ٩[شوند مي

LGMD پاتي ارثي هتروژنيك يك اختلال ميو
مغلوب به ارث الب يا تواند به صورت غاست كه مي

ژن كه موجب اين بيماري  ٣. تاكنون بيش از دبرس
يجاد كه موجب ا اندد شناسايي شدهنشومي

مال غالب وتوزاگردد. هاي متفاوت مييپتتوف
مال مغلوب شيوع كمتري دارد (ده وتوزانسبت به 

گردد) و را شامل مي LGMDدرصد بيماران 
اط هايي كه با اين بيماري در ارتببيشترين ژن

، FKPR (9%)، CAPN3 (17%) عبارتند از:هستند 
DYSF (16%) ،ANO5 (7%) ]١٢[.  

LGMD  نوعي اختلال ميوپاتي از نوع ديستروفي
هاي عضلاني تخريب عضلاني است كه طي آن فيبر

شده و با بافت همبند و يا چربي جايگزين مي
گردد. اين تخريب عضلاني منجر به ضعف و آتروفي 

گردد. نام اين بيماري برگرفته از عضلاني مي
عضلات درگير است، كه به طور عمده شامل 
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, ١[اي و لگني است كمربند شانه پيرامون عضلات
٢[ .  

گونه اختلالات عضلاني ممكن زمان بروز اين
 دگي تا دهه چهارم متفاوت باشد.است از ابتداي زن

م ، علايكند بروز زندگي كه در ابتداي در صورتي
 بيماري معلاي ،ديررس بروزو درصورت  شديد
  .  ]١[ استتر خفيف

قابل انتظار  ،ي مبتلاهاعوارض بارداري در خانم
اگر اين بيماران از ضعف شديد  ويژهاست به 

اي شاكي باشند و يا سيستم تنفسي كمربند شانه
  . ]١[ناكارآمد داشته باشند 

 هاي تنفسيرغم حمايتعلي در بيماراني كه
مشكل  دچار سوپاينهنگام دراز كشيدن به صورت 

رگيري عضلات دبه علت شوند و يا آنهايي كه مي
اي آنستزي ناحيهد، دارنخطر آسپيراسيون  ،بولبار

  .]١[است هكنتراانديك
كدام از اين علائم را ما هيچخوشبختانه بيمار 

آمادگي لازم براي  ،در صورت احتياج ونداشت 
با استفاده از  ٤توالي سريع با روشجنرال  آنستزي
به عنوان  سووفلوران آتراكوريوم و و سديم تيوپنتال

  را داشتيم. نگهدارنده
به طور خلاصه مديريت بيهوشي در بيماران 

بستگي به شدت بيماري دارد  AR-LGMDباردار با 
ن زنان و ااز متخصص متشكلولي اگر يك تيم 

متخصص ، آنستزيولوژيسسترولوژيست،وزايمان، ن
در كنار  هاي ويژهپزشك متخصص مراقبتريه و 

بيشتر بيماران با بهترين نحو يكديگر قرار بگيرند 
  .]١٣[شوند مديريت مي
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