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مقدمه  
    بالا بودن فشار شــریان ریـوی یـک بیمـاری نیسـت، امـا 
ــد کـه بـاعث  علامتی از اختلال در بسترعروق ریوی میباش
انسداد در جریان خون ریوی میشود. بالا بــودن فشـار در 

ــوی، نتیجـه مقـدار طبیعـی یـا کـاهش یافتـه   گردش خون ری
ــش یافتـه، یـا  جریان خون از بستر مویرگی با مقاومت افزای
ـــاوتی از  افزایـش جریـان از بسـتر عروقـی بـا درجـات متف

افزایش مقاومت میباشد(1).  
ـــه افزایــش      اختـلال در تهویـه ریـوی یکـی از علـل ثانوی
ــد. یکـی از علتـهای نـادر در ایـن  فشارشریان ریوی میباش
ـــا  گـروه، سـندرم مـادرزادی هیپوونتیلاسیـــون مرکـزی ی
ondines curse میباشد کــه علـت آن نـامعلوم اســت و از 

خصوصیات آن، هیپرکاپنـــی مزمن و هیپوکسـی، در غیاب  
 
 

 
ــانیکی  بیماری نوروموسکولار قابل شناسائی و یا اختلال مک

در تهویه ریوی میباشد(2و 3). 
 

معرفی بیمار 
    بیمار پسر بچه 6 ساله و اهل سنندج بـود کـه از حـدود 1 
سال قبل، والدین متوجه خســتگی زودرس هنگـام فعـالیت و 
کبودی خفیف در وی شده بودند. بدنبال مراجعه به پزشــک، 
در بررسیهای انجام شده، در پرتونگاری قفسه سینه بزرگی 

قلب قابل مشاهده بود.  
    بیمـار جـهت بررسـی علـت سـیانوز و بـزرگـی قلـب بــه 
بیمارستان قلب شهید رجــایی تـهران ارجـاع شـده بـود. در 

معاینات انجام شده، کودک تاخیــر خفیــف رشــد و تکامـل  
 

چکیده  
(pulmonary hypertension: PH)یکی از علل سیانوز در کودکان، بالا بودن فشــار شـریان ریـوی    
ــد کـه میباشد.PH ممکن است اولیه ویا ثانویه باشد. نوع ثانویه PH بدنبال مشکلات مختلفی روی میده
ــاهش تهویـه یکی از آنها، اختلال در تهویه ریوی میباشد و از علل نادر در این گروه سندرم مادرزادی ک
مرکزی(Congenital central hypoventilation syndrome) یاOndines curse است. در این گزارش
ــت خسـتگی زودرس و سـیانوز خفیـف مراجعـه کـرده بـود. در کودک 6 سالهای معرفی میگردد که بعل
ــود داشـت کـه براسـاس یافتـههای بدسـت آمـده بررسیهای انجام شده، افزایش فشار شریان ریوی وج

تشخیصondines curse برای بیمار مطرح گردید.  
         

کلیدواژهها:     1- افزایش فشارشریان ریوی    2- اوندینس کرس     
                        3- سندرم کاهش تهویه تنفسی مرکزی مادرزادی 

ــات بهداشـتی ـ درمـانی I) استادیار و فوق تخصص بیماریهای قلب و عروق کودکان ـ بیمارستان قلب شهیدرجایی تهران، دانشگاه علوم پزشکی و خدم
ایران، تهران. 

II) استادیار و فوق تخصص بیماریهای قلب و عروق کودکان ـ دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی بندرعباس (* مولف مسؤول) 
III) متخصص بیماریهای کودکان، فلوشیپ بیماریهای قلب و عروق کودکان، بیمارستان قلب شــهید رجـایی تـهران، دانشـگاه علـوم پزشـکی و خدمـات

بهداشتی ـ درمانی ایران، تهران. 
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ــتان مشـاهده  داشت. سیانوز مرکزی و کلابینگ خفیف انگش
میشد. نبضهای محیطی طبیعی و قرینه بودند. در سمع قلب 
ــد شـده بـود  صدای اول نرمال و جزء ریوی صدای دوم بلن
سوفل قلبی نداشت و سایر معاینات عمومــی کـودک طبیعـی 
بودند. در الکتروکاردیوگرام بیمار انحــراف محـور قلـب بـه 
ـــت دیــده میشــد. در  سـمت راسـت و بـزرگـی بطـن راس
ــینهای کمـی افزایـش  پرتونگاری قفسه سینه نسبت قلبی ـ س
یافته و مارکینگ عروق ریوی در ناف ریه کمی افزایش و در 
 ،ESR،محیط کاهش یافته بود. فرمول شمارش خون محیطی
ــایش ادرار طبیعـی  الکترولیتهای سرم، اوره، کراتینین و آزم
بودند. در اکوکاردیوگرافی، نارســایی دریچـه تریکوسـپید و 

دریچه ریوی و گشادی شریان ریوی مشاهده شد.  
    بیمــــار بــــرای بررســــــی بیشتـــــر بــــه کـــــت 
لـب(catheterization laboratory) انتقـال یافـــت. ابتـــدا 
اندازه گیــری فشار و درصد اشباع اکســیژن خـون حفـرات 
ــه کـاهش درصـد  قلبی، شریان ریوی و آئورت انجام شد، ک
اشـباع اکسـیژن در سـمت چـپ قلـــب (وریدهــای ریــوی، 

دهلیزچپ ـ بطن چپ وآئورت) وجود داشت.  
    فشار بطن راست و شریان ریوی افزایــش یافتـه و کمـی 
کمـتر از فشارسیسـتمیک (subsystemic) بـود. در تجزیــه 
گازهای خون شریانی (ABG) کاهش درصد اشباع اکسیژن 
شریانی و افزایش دی اکسید کربن وجود داشــت. بیمـار 10 
دقیقه تحت تنفس با اکسیژن از طریق ماسک قــرار گرفـت و 

مجدداً فشارها و درصـد اشباع اکسیــژن در حفرات قلبــی،  
 
 
 
 
 
 
 
 
 

شریان ریـوی، آئورت و ABG اندازهگیری شــد که درصد 
اشباع اکسیژن در حفرات قلب به حد نرمال افزایش یافته بود 
امـا فشـار بطـن راسـت و شـریان ریـــوی کــاهش خفیــف 
داشت(جدول شماره1). درABG مجدد درصد اشباع اکســیژن 
ــدار دی اکسـیدکربن کـاهش  شریانی طبیعی شده بود اما مق

نیافته بود (جدول شماره2).  
ـــههای فــوق، بیمــار تحــت معاینــه و      با توجـه بـه یافت
بررسیهای دقیقتر از جمله بررسی وضعیت تنفسی در هنگام 
ــداد  خواب و بیداری قرار گرفت که یکی از یافتهها، کاهش تع
ــا حـد 10 تنفـس در دقیقـه و تعـداد  تنفس بیمار در خواب، ت
ــا حـد 16 تنفـس در دقیقـه  طبیعی آن در بیداری و فعالیت، ت
ــی، اختـلالات  بود. با توجه به اینکه بعضی از اختلالات عصب
عصبی عضلانی و همچنین هیپرتروفی آدنوئید و لوزه هــای 
ــابهی را ایجـاد کننـد، بـرای بیمـار  حلقی میتوانند علائم مش
ــی درخواسـت گردیـد  مشاوره اعصاب و گوش و حلق و بین
ــه سیتیاسـکن  که معاینات لازم و آزمایشات تکمیلی از جمل
مغز انجام شد و طبیعی گزارش گردید در نتیجه بیماریــهای 

فوق رد شدند.  
ــه      با توجه به تمام یافتههای بالینی و آزمایشگاهی از جمل
ــار در کنفرانـس هفتگـی  کاتتریسم قلبی(جدول شماره1و2)، بیم
بخش قلب کودکان با حضور اساتید معرفی شد و تشــخیص 
ondines curse مورد تأیید قرار گرفت. بدلیل اینکه بیمـاری 

از شـدت چندانـی برخـوردار نبـود بـا توصیـههای لازم بــه 
والدین بویژه از نظر مراقبتهــای تغذیهای و تجویـز اکسیژن  

 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

جدول شماره 1- یافتههای کاتتریسم 
درصد اشباع اکسیژن بعد از تجویز اکسیژن فشار (میلیمتر جیوه) بعد از تجویز اکسیژن درصد اشباع اکسیژن فشار (میلیمتر جیوه) محل 

85% - 50% - ورید اجوف فوقانی  
85% 3، 6/3 50% 3، 6/3 دهلیز راست 
87% 12، 65/0 52% 15، 85/0 بطن راست 

87% 45، 65/30 52% 50، 75/40 شریان ریوی 
- 5 - 7 *گوه شریان ریوی 

99% - 67% - ورید ریوی 
98% 4، 7/3 65% 4، 7/3 دهلیز چپ 
98% 11، 115/0 65% 14، 110/0 بطن چپ 

98% 87، 115/75 65% 85، 110/70 آئورت 
* Wedge            ** منظور از علامت (-) متوسط فشار است. 
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ــواب، بیمـار مرخـص و  در صورت کبودی شدید در حین خ
بطور سرپایی پیگیری شد. 

 
جدول شماره 2- یافتههای گازهای خون 

 ABG با اکسیژن بدون اکسیژن
 PH 7/32 7/34

 PO2 36MmHg 209MmHg
 O2 Sat %64 %98/5
 PCO2 66MmHg 65MmHg
 HCO3 33MEq/lit 32MEq/lit

 
بحث 

ــت(2).      Ondines curse یک بیماری با علت نامشخص اس
این بیماری در کودکان و بالغیــن گزارش شـــده اسـت(4و5) 
و مـواردی از آن نـیز بصـورت فـــامیلی گــزارش گردیــده 
است(6و7). هرچند نوع تــوارث نامشـخص میباشـد. اختـلال 
اولیه در سیستــم عصبــی مرکزی بوده اما ممکـن است در 
ــــد،  ســایر ارگانــهای کنتـــرل تنفــــس (اجســام کاروتیـ
گیرندههـای شیمیایـــی محیطـــی) نـیز اختلالاتــی وجـــود 
ــــن اختــــلال بصــورت کاهــــش  داشتـــه باشـــد کـه ای
ـــز تنفــس بــه هیپرکــاپنــی و هیپوکســی  حساسـیت مرک

میباشـد(2و 6).  
ــکلی      اکـثر بیمـاران در دوران زنـدگـی داخـل رحمـی مش
ــود  ندارند، نوزاد بصورت ترم و با وزن مناسب متولد میش
اما نمره آپگــار متغـیر مـی باشـد، علائـم نارسـایی تنفسـی 
بصورت تلاشهای تنفســی نـامنظم و آهسـته، بـروز میکنـد 
ــا40 ثانیـه) و سـیانوز حتـی در روز  افزایش فاصله تنفس (ت

اول تولد میتواند بروز کند(8).  
    سیر پیشرفــت بیمــاری خیلـی آهستـــه اســـت واغلـب 
ــار زمانـــی بـه آن توجـه میشـــود کـه بدنبـــال  اولیــن ب
تزریــق دوزهــای اســتاندارد داروهــــای آرامبخـــــش و 
ــــون شدیــــد تنفســــی  بیهوشـــی، فـرد دچـــار دپرسیـ
میشـود، حتـــی بدنبـال استفـــاده از بعضـی از داروهــای 
ـــزارش شـــــده  بیهوشـــی بلـوک کامـــل قلبـــی نیـــز گ

اسـت(9).  

ــه بیمـار در زمـان      علامت اصلی در این حالت این است ک
خواب در نفس کشیدن دچار مشکل میشود امــا در بیـداری 

این مشکل را ندارد(10،4).  
    تعداد تنفس در خواب 8 تا 10 تنفس در دقیقه میباشد که 
 (non-REM) کمترین تعداد تنفس در مرحلــه خـواب عمیـق
ــی اسـت. امـا  وجود دارد. تعداد تنفس در زمان بیداری طبیع
بیماران بــا نارسـایی شـدید تنفسـی، در بیـداری نـیز دچـار 
کاهش تهویه هستند(8). بنابراین کلید تشخیصی در این بیمار 
وجود اسیدوز تنفسی مزمن در غیاب ضعف عضلات تنفسی 

یا اختلال در تهویه مکانیکی است.  
ــود را      از آنجائیکه بیمار بصورت ارادی میتواند تهویه خ
ــرا بـه حـد  افزایش داده ومیزان PCO2 را پایین بیاورد و آن
ــن اسـت کـه  طبیعی یا حتی به حالت هیپوکاپنی برساند، ممک
ــات  در یک ABG هیپرکاپنی دیده نشود اما بالا بودن بیکربن
سرم باید توجه مارا به مشکل زمینه ای معطوف دارد (11).  
    در بیماران مبتلا به ondines curse ضربان قلب نســبت 
به سن بالاتر است و تغییرات ضربان قلب نیز کمــتر وجـود 
ــل دم و بـازدم  دارد و تقریباً ضربان قلب ثابت بوده و با عم
تغیـیر چندانـی نـدارد. از علائـم دیگـر ایـن بیمـاری وجـــود 
neuraly mediated syncope (اختـلال هوشـیاری بعلـت 

مشکل عصبی) در بعضــی مـوارد میباشـد کـه بیـانگر یـک 
اختلال اتونومیک در این افراد است(12).  

    بندرت ondines curse همــراه بـا بیمـاری هیرشـپرونگ 
دیده میشود که به آن haddad syndrome مــیگوینـد(13). 
در بررسی مــایع مغـزی نخـاعی (CSF) بیمـاران در برخـی 

موارد، تغییر در همووالنیک اسید دیده میشود(14).  
    با توجه به مشکل زمینهای، ایـن بیمـاران دچـار سـیانوز، 
ــگ میباشنـــد کـه درنـهایت میتوانـــد  پلیسیتمی و کلابین
باعث افزایش فشار شریان ریــوی و نارسـایی قلـب راسـت 

گردد(6-15).  
    بیمـاران مبتـلا بــه ondines curse را بــاید از ســایر 
اختلالات نورولوژیک، بیماریهای سیســتم عصبـی مرکـزی، 
ـــاعث  اختـلالات نوروموسـکولار تنفسـی و اختلالاتـی کـه ب

ضعف دیافراگم میشوند، افتراق داد.  
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    درمـان شـــامل مراقبتــهای تغذیــهای و جلــوگــیری از 
ــتفاده از  هیپوکسـی مغـزی اسـت. دیـده شـده اسـت کـه اس
اکسـیژن بطـور قـابل توجـهی بـاعث کـاهش آپنـه مرکـــزی 
ــورد وجـود نـدارد. در  میشود که توضیح خاصی در این م
موارد شــدید میتـوان از تهویـه مکـانیکی در زمـان خـواب 

استفاده کرد(3).   
ــیاری از      امروزه از تهویه مکانیکی در زمان خواب، در بس
بیمـاریهای مزمن تنفسی مثل میوپاتیها، ondines curse و 
کیفواسکلیوز استفاده میشود، بــا اسـتفاده از ایـن روش در 
یک خـانم جـوان بـا علائـم محدودیـــت فعالیتـهای روزانـه، 
ــدید درصـد اشـباع اکسـیژن در طـی خـواب، پلـی  کاهش ش
سیتمی و افزایش فشار شریان ریوی بعد از چند مــاه علائـم 
برطرف گردید همچنین با کمــک ایـن روش، بیمـار حـاملگی 
بدون خطری را به پایــان رسـاند و کـودک سـالمی را بدنیـا 

آورد(16).  
    استازولامید در مصرف کوتاه مدت ، اثــرات خوبـی روی 
آپنه مرکزی داشته ولی در طولانی مدت اثرات مختلفی از آن 

دیده شده است(3). 
    تحریک عصــب فرنیـک در بعضـی بیمـاران بـاعث بـهبود 
وضعیت بــالینی و عـدم وابسـتگی آنـها بـه دسـتگاه تهویـه 

مکانیکی گردیده است(19،18،17). 
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A CASE REPORT OF ONDINES CURSE

                                                                                          I                                        II                                    III
M.Y. Aarabi Moghadam, MD       *Sh. Rajaee, MD       M. Samadi, MD

 
 
 
 
 
 
 
 
 

ABSTRACT
    Pulmonary hypertension is one of the causes of cyanosis in children. Pulmonary hypertention may be
primary or secondary. Etiology of secondery PH are variable and one of them is pulmonary ventilation
abnormality. One of the rare causes of secondary PH is congenital central hypoventilation syndrome or
ondines curse. The patient was 6 years old boy presented with easy fatigability and mild cyanosis.
Evaluation of the patient showed pulmonary hypertension and ondines curse was considered.

Key Words:    1)Ondines curse    2)Pulmonary hypertention    3) Congenital central hypoventilation syndrom
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