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 هيپرتانسيون ترومبوآمبوليك پولمونرگزارش يك مورد از

 سندروم آنتي فسفوليپيد اوليهدر جريان

1مقدم سيد غلامرضا مرتضوي دكتر

 چكيده
تر در حالي مي مبولي ريه پديدهآ مبووكه كه دليل اين. اي نادر است مبوليك پولمونر پديدهآباشد ولي بروز هيپرتانسيون ترومبو اي شايع

مي، به دنبال ترومبو آمبوليبيمارانبرخي در فقطراچ 35 در گزارش حاضر خانمي. باشد كند نيز دقيق مشخص نمي هيپرتانسيون بروز
و ادم اندام تحتاني پيشرونده10ساله با سابقه  كه در شودميمعرفي مبوليكآبه دنبال يك حادثه ترومبو ساله از بروز نفس تنگي

وينهايت شد هيپرتانسيون ترومبوآمبوليك پولمونر تشخيص براي اين فرد. بودبعد از زايمان دوم شروع شدهاين بيمار مشكل. داده
درمانهاي رايج در درمان حوادث. ماهگي فوت نموده است5 كه در سن با بيماري مادرزادي قلب نيز دارد را اولين فرزندسابقه داشتن 

ازو در نتيجهل بيماري موثر واقع نشدهترومبوتيك شامل انتي كواگولانت در كنتر  سال بروز كرده10هيپرتانسيون شديد پولمونر پس
سيبررسيهاي انجام شده. است ودچار ترومبوزهاي وسيع در عروق بزرگ پولمونر داد كه بيماراسكن اسپيرال نشانتي از جمله  از است
و آزمايشات سرولوژي نيز از اين نظر سيستميك نداشتمي از واسكوليت بيمار هيچ علائ. استفسفو ليپيد مثبت نتيآبادي نتيآنظر

به دليل بروز. مطرح گرديدو واسكوليت اي روماتيسمي اوليه بدون بيماري زمينهفسفو ليپيد نتيآبنابراين تشخيص سندروم؛منفي بود
و اندآرتريكتومي به جراح معرفي شد ولي به دليل وسيع بيمار جهت ترومب) ميليمتر جيوه105فشار پولمونر( هيپرتانسيون شديد پولمونر

و از60درمان با پردنيزولون به ميزان بودن ترومبوزها در هر دو شاخه پولمونر عمل جراحي ممكن نشد و دوز بالاتري  ميليگرم در روز
و نفس تنگي بهبودي قابل توجهي پيدا كرد و علائم باليني شامل ادم م. وارفارين شروع شد طالعه حاضر، نقش احتمالي اين در

و  .خواهد گرفت مورد بحث قرار درمانراهكار سندروم در بروز هيپرتانسيون ترومبو امبوليك پولمونر، بيماري مادرزادي قلب،
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 مقدمه
كه درصد اندكي از بيماران دچار ترومبوآمبولي در حالي

و يا شوند، به سمت هيپرتانسيون پولمونر كشيده مي دليل
كمدلايل مبوليآل ترومبو هيپرتانسيون پولمونر به دنبا تعداد
 درگيري با وجوداز طرفي،. بخوبي توصيف نشده استريه 

سابقه در حدود نيمي از بيماران،وسيع در عروق بزرگ
و بنابراين درمان اختصاصيآترمبو مبولي ريه نامشخص است

در مطرح عوامل خطر).1(گيرد مبولي صورت نميآبراي 
،Cمبود پروتئينك،ترومبين نتيآ نظير كمبود،ترمبوز وريدها

و يا عوامل ديگر، ليدنV عامل در، كمبود پلاسمينوژن
از،مبوليك پولمونرآترومبوبيماران مبتلا به هيپرتانسيون

 بيماريكه نجاآاز).2،3( نيستجمعيت عادي بيشتر
و مطالعات در اين مبوليك پولمونرآترومبوهيپرتانسيون  نادر

بهآن در مورد خطر بروز مورد كم است،  در بيماران مبتلا
؛نظر قطعي نمود توان اظهار افزايش حالتهاي انعقادپذيري نمي

و بحث موارد هيپرتانسيون مبوليكآترومبوبنابراين گزارش
بهميپولمونر و جلوگيري از پيشرفت تواند به تشخيص بموقع

و مرگ بيماران جلوگيري نمايد يكي از موارد. سمت ناتواني
س مي نتيآندروم خطرساز ترومبوز اين نوع. باشد فسفوليپيد

اين بيماران مشاهده%15تا10اختلال اتوايميون در حدود 
و ترومبو مي و گزارشهايي از ترومبوز ر در هاي مكرّ مبوليآشود

در گزارش حاضر نقش).3،4،5( اين بيماران وجود دارد
مبوليكآترومبو احتمالي اين سندروم در بروز هيپرتانسيون 

نز درمان در يك راهكارو، بيماري مادرزادي قلب،لمونرپو
مي35 .گيرد ساله مورد بحث قرار

 موردشرح
از10سابقهبا ساله35خانمي و ادم تنگي ساله نفس

 به درمانگاه 1385 در سال به صورت پيشروندهاندام تحتاني 
وابسته به دانشگاه)عج(تخصصي ريه بيمارستان ولي عصر

وي مراجعه كردي بيرجندعلوم پزشك  داراي سابقه دو زايمان؛
د فرزندي مبتلا سال قبل با تول12ّكه زايمان اولي حدود بود

به بيماري مادرزادي قلب همراه بوده كه به گفته خود بيمار از
و نوع دريچه  ماهگي فوت نموده پنجدر سن نوزاد اي بوده

درفر. ولي به پرونده وي دسترسي پيدا نكرديماست زند دوم
مي10حدود  و سالم به دنبال زايمان. باشد سال قبل متولد

باه دوم بيمار دچار ادم اندام تحتاني يك طرفه شد كه
 بود؛ تحت درمان قرار گرفته عمقي وريدترومبوز تشخيص 

و از حدودآ از پس  پنجن بتدريج مشكلات بيمار بيشتر شده
و پيشرونده سال قبل دچار تنگي نفس فعاليتي قابل توج ه

در. بودادم اندام تحتاني نيز بتدريج بروز كرده. بودشده
در،ر بيمارمراجعات مكرّ  افزايش تدريجي فشار پولمونر

ها اكوكارديوگرافي به همراه افزايش اندازه قلب در راديوگرافي
، علائم باليني شامل افزايش در زمان تشخيص.شتوجود دا

و يافتهو ادم اندام تحتفشار ژوگولر )1شكل(ECGهاي اني
بهوبود به نفع كورپولمونال  105 تا 100 فشار پولمونر

راديوگرافي قفسه. بودميليمتر جيوه در حالت استراحت رسيده
مي)2شكل( (CXR)سينه  يافته.داد بزرگي قلب را نشان

. شود مثبتي به نفع يك واسكوليت سيستميك ديده نمي
اشاكسيمتري شرياني در حال را%93باع اكسيژنيت استراحت

و اسپيرومتري نشان مي اسكن پرفيوژن ريه. بودطبيعيدهد
مبولي با احتمالآدهنده نقصهاي پرفيوژن به نفع ترمبو نشان
سونوگرافي داپلر از اندام تحتاني.)3شكل(دبوبالا 
د ترمبوز مزمن به همراه كاناليزه شدن مجددهنده ترمبوز نشان

دربو  عمقي فمورال وجود هر دو طرف در وريدهايد كه
 بررسيهاي تكميلي نشان داد كه بيمار داراي سطوح.شتدا

باشد ولي ميVIII عامل انعقادي شامل عوامل از طبيعي
مي نتيآسطح پلاسمايي  واد كارديوليپين، افزايش نشان د

ANA و آزمايشگاهي بر مبناي يافته. بود منفي هاي باليني
اي فسفوليپيد اوليه بدون بيماري زمينه آنتيم تشخيص سندرو

اسكن اسپيرا با تزريق ماده حاجبتيسي.روماتيسمي داده شد
ترومبوز در عروق بزرگ ريه با گسترش به عروق لوبار را 

و وجود ترومبوز. مشخص نمود به دليل ترومبوآمبولي مزمن
به،در عروق بزرگ ريوي  بيمار به جراح معرفي گرديد ولي
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و گسترش آنها به عروق لوبار ، دليل وسيع بودن ترومبوزها
ي براين درمان طببنا؛ نگرفتل جراحي قراربيمار تحت عم

اچ، نيتروكانتين،آملوديپين شامل براي كنترل علائم تريامترن
ت .ثير احتمالي كاهش فشار پولمونر ادامه يافتأو به منظور

 پردنيزولون گرمميلي60 به ميزان استروئيددرمان با
 INRبراي ايجادو دوز بالاتري از وارفارين در روز

(International Normalize Ratio) شروع4تا3 بين
و وارفارين پس از چند هفته. شد  از شروع درمان با استروئيد

و كاهش ادم در اندامه بهبودي قابل توجبا دوز بالا  در علائم
شدتحتاني تحت درمان با ايموران به در ادامه بيمار. مشاهده

. منظور كاهش دوز استروئيد نيز قرار گرفت

و هيپرتروفي بطن راستر پولمونPموج: نوار قلب-1شكل
.باشد همراه با انحراف محور قلب به راست مي

 تصوير راديوگرافي،: راديوگرافي قفسه سينه-2شكل
.دده بزرگي اندازه قلب را نشان مي

 بحث
و آزمايشگاهي در مورد گزارش فعلي، يافته هاي باليني

كننده هيپرتانسيون ترومبوآمبوليك پولمونر در جريان مطرح
مي سندروم آنتي هرچند اتيولوژي واقعي. باشد فسفوليپيد اوليه

هيپرتانسيون پولمونر به دنبال ترومبوآمبولي عروق بزرگ ريه 
رد كه سندروم مشخص نيست اما گزارشهايي وجود دا

 بروز هيپرتانسيون پولمونر عامل خطرمهمترين ليپيد فسفو نتيآ
).6،7(شود به دنبال ترومبو آمبولي محسوب مي

فسفوليپيد مورد بازنگري قرار گرفته نتيآ سندروم اخيراً
و در بازنگري سال  در نتيآ سندروم 2004است فسفوليپيد را

و دو گروه كلي تحت عناوين همراه با بيما ري روماتيسمي
حدود نيمي از موارد).8( اند بدون بيماري روماتيسمي قرار داده

فسفوليپيد بدون بيماري همراه روماتيسمي نتيآسندروم 
مي مي و در واقع اوليه محسوب ).9( شوند باشند

و ترومبوز وريدها نيز به ميزان بيشتري در فرم آمبولي ريه
يك).10( افتد اوليه اتفاق مي 60 ساله در پنجپيگيري در

كه،فسفوليپيد اوليهتيآنبيمار مبتلا به سندروم  مشخص شد
و 40 سن بروز بيماري ميانگين. بيمار مرد بودند20 بيمار زن
و9/32 به سال حوادث بيشترين تظاهر بيماري مربوط

و يا عوارض مربوط به بارداري بود مطالعه).11( ترمبوتيك
شده نيز ايده همراهي سندروم گزارشهاي موردي انجام 

هاي عودكننده ريه را تاييد فسفوليپيد با ترومبوآمبولي نتيآ
 گزارشهاي موردي نيز در مورد؛ همچنين)12،13( كند مي

،)14،15( فسفوليپيد با آمبولي ماسيو ريوي نتيآارتباط سندرم
به)16(ها ترومبوز در شريان ، هيپرتانسيون مزمن پولمونر

و ترومبوزهاي درجا در عروق بزرگ)17( لي ريهدنبال آمبو
در)18( ريه  عروق كوچك ريويو ترومبوزهاي درجا

. وجود دارد)19،20،21(
در. باشد بروز بيماري سيستميك در چنين بيماري مي

. براي لوپوس منفي بود*ANAزمان تشخيص نيز آزمايش
درـور بررسـاي كه به منظهـدر مطالع  بيمار60ي سير بيماري

* Anti Nuclear Antibody 



 1387 تابستان،2، شماره15 دوره مجله علمي دانشگاه علوم پزشكي بيرجند

89

مي دهنده نقص علامت پيكان نشان: اسكن پرفيوژن ريه-3شكل . باشد هاي پرفيوژن

شد نتيآمبتلا به سندروم  در شروع مطالعه،،فسفوليپيد انجام
 پنج اما پس از وجود داشت نفر بيماري منو ارگانيك48در

.)11( نفر درگيري يك ارگان داشتندهشتسال پيگيري تنها
 بيمارمبتلا به سندروم 128در مطالعه ديگر روي

كه فسفوليپيد پيگيري نتيآ بيماران داراي%37ها نشان داد
 مثبت بودند اما پيشرفت به سمت بيماري  ANAزمايشآ

 به هر حال نتايج؛)22( بيماران بروز نكرد%86سيستميك در
ب فسفوليپيد در اغل آنتيمطالعات حاكي از آن است كه سندرم

مي اوقات با بروز و بايد اين علائم در يك ارگان همراه باشد
بيماري را در شرايط خاصي حتي بدون وجود بيماري 

. سيستميك در نظر داشت
 معرفي شده در اين مقاله داراي يك سابقه مثبت از بيمار

د يك نوزاد با مشكل مادرزادي قلب بود كه منجر به فوت تولّ
مي.ه بودشد ها از جفت در بروز بادي نتيآعبور رسد به نظر

 بيمار27اي كه در مورد در مطالعه. اين پديده مطرح باشد
مبتلا به بيماري بافت همبند انجام شد، مشخص گرديد كه

مس نتيآ  مورد ناهنجاري هفتول بروزؤكارديوليپين به تنهايي
مي نوع بلوكبه جز مادرزادي قلب،  باشد هاي هدايتي قلب

)23(.
بهتيآنان با استروئيد در كنار درمان درم كواگولانت منجر

مي. بهبودي قابل توجه علائم گرديد رسد سندرم به نظر

فسفوليپيد شايعترين حالت ترومبوتيك مطرح در بروز نتيآ
با؛ترومبوزهاي عودكننده باشد  بنابراين درمان پروفيلاكتيك

هاي اريكواگولانت در همه اين بيماران در جريان بيم نتيآ
دچار حادثه ترومبوتيك سيستميك ضرورت دارد؛ حتي اگر 

 اما چنانچه حوادث ترومبوتيك عودكننده؛)13( نشده باشند
و درمان با م نتيآبروز كند ثر واقع نشود، لازمؤكواگولانت

 اين؛كننده ايمني نيز شروع شود است يك درمان تعديل
اريو در گرفت)24( درمان بخصوص در شرايط بحراني

و درمانهاي. ضرورت دارد)25( يا چند ارگان سيستميك
كننده سيستم دفاعي براي جلوگيري از فعاليتهاي تعديل

بادي در بدن، به غير از استروئيد، شامل سيكلوفسفاميد، نتيآ
و يا پلاسمافرز نيز .)24(باشدمي ازتيوپرين

 گيري نتيجه
ساز فسفوليپيد به عنوان يك عامل خطر نتيآسندرم

شود كه ممكن است به درمان ترومبوز مطرح مي
 ليز ترومبوزهاي،كواگولانت پاسخ مناسبي ندهد نتيآ

و بيماري به سمت مشكلات پايدار ايجادشده اتفاق نيافتد
د نوزادان در اين سندرم احتمال تولّعلاوههب؛پيشرفت نمايد

ب د براين نكته مور بنا؛خصوص از نظر قلبي وجود داردناهنجار
كهأت كيد در پايان بحث اين است كه در همه بيماراني
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كواگولانت پاسخ نتيآاختلالات ترومبوتيك به درمانهاي
و پيشرفت به سوي هاي مكرّو با آمبوليدهند مناسب نمي ر

از،شوند هيپرتانسيون پولمونر همراه مي سندرم نظر بايد
شو نتيآ كه؛ همچنيندنفسفوليپيد بررسي نوزادان در مادراني

ورند نيز اينآ مبتلا به بيماري مادرزادي قلبي به دنيا مي
 غير درمانيراهكارهايدر مورد اين افراد. بررسي انجام شود

 از جمله تجويز ايميونوساپرسيوها نتي كواگولانت،آاز درمان
و ايموران مي،نظير استروئيد مي. شود لازم رسد به نظر

م به،قع شروع شودثري بموؤچنانچه اقدام درماني  از پيشرفت
 تحقيقات.سمت هيپرتانسيون پولمونر جلوگيري خواهد شد

.كننده خواهد بود بيشتر در اين مورد كمك
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Abstract 

While pulmonary thromboembolism is common, thromboembolic pulmonary hypertension is very rare. The 
present case is a 35 year old woman with chronic thromboembolic pulmonary hypertension, who presented 
with severe dyspnea and leg edema, following an earlier thrombotic event of 10 years earlier, after her her 
second childbearing. She also had a history of the first childbearing complicated with congenital heart 
disease and death of her infant by the age of 5 months. Despite conventional treatments for pulmonary 
thromboembolism including anticoagulants, her condition developed to severe pulmonary hypertension. The 
investigations including spiral CT confirmed bilateral pulmonary artery thrombosis, positive 
antiphospholipid antibody and negative serologic tests for rheumatic disease. Besides, the patient showed no 
symptoms of systemic vasculitis. Therefore, it was diagnosed that the patient had primary antiphospholipid 
syndrome without underlying rheumatic disease. Thus, the patient was referred to a thoracic surgeon for 
endarterectomy because of severe pulmonary hypertension (105 mlHg).  However, due to extensive bilateral 
thrombotic involvement of pulmonary artery, surgical treatment was refused.  Treatment with prednisolone 
60mg/d and warfarin with high dose was carried out. The clinical condition was improved and dyspnea, 
edema and general condition recovered. The probable role of this syndrome in the development of chronic 
thromboembolic pulmonary hypertension, neonatal congenital heart disease, and also therapeutic strategies 
will be discussed in this report.  
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