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                                                               خلاصه

  مقدمه
كارديوميوپاتي تحديدي كه به صورت افزايش سفتي ديواره بطني توصيف مي شود شيوع كمتري نسبت به 

موارد ناشي % 50پاتيك بوده و در موارد ايديو% 50اين اختلال در .كارديوميوپاتي هاي هيپرتروفيك و اتساعي دارد 
ميلوئيدوز قلبي عموما به آ. ميلوئيدوز مي باشد آنها انفيلتراسيون ناشي ازآر راس از يك اختلال باليني خاص و د

اگر چه اين بيماران شواهد پاتولوژيك ، ميلوئيدوز اوليه در سير ديسكرازي هاي ايمونوسيتي ديده مي شودآصورت 
ميلوئيدوز اوليه داراي شواهد باليني آ بيماران با 3/1 حدود فقط ليكن ،وپسي نشان مي دهندابتلاي قلبي را در ات
 كه به صورت كارديوميوپاتي تحديدي ميلوئيدوز قلبي ثانويهآدر اين گزارش يك مورد نادر .بيماري قلبي هستند

ئيد  ميلوئيدوز ثانويه در بيمار تاآتوبركولوز ريوي به عنوان محتمل ترين علت .  شودكلاسيك تظاهر نموده ارائه مي
 .گرديد

  معرفي بيمار
ي نارسايي احتفاني قلب در بخش قلب بستري و تشخيص و كه با تابل ساله معرفي مي گردد46 مرديدر اين گزارش

 گرافي همراه با ولتاژ پايين در الكتروكارديوگرافي براي بيمار تاييد گرديده كارديوميوپاتي تحديدي در اكوكارديو
  .ز تاييد گرديدتحديدي بيوپسي لثه انجام گرديد كه رسوبات آميلوئيدوبه منظور تاييد علت كارديوميوپاتي . ستا

  نتيجه گيري
 

بي  ثانويه كه به صورت كارديوميوپاتي تحديدي كلاسيك و تابلوي ش يك مورد نادر آميلوئيدوز قلدر اين گزار
به عنوان متحمل ترين علت و توبركولوز ريوي مي شود ده ارائه باليني نارسايي احتقاني بيشرونده قلب تظاهر نمو

 .آميلوئيدوز ثانويه در بيمار تاييد گرديد
 

  كلمات كليدي
  توبركولوز ،نارسايي دياستوليك قلبي، ميلوئيدوزآ، كارديوميوپاتي تحديدي،كارديوميوپاتي
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  مقدمه
 كارديوميوپاتي تحديدي كه به صـورت افـزايش سـفتي ديـواره           

          شـــيوع كمتــــري نـــسبت بــــه   ،بطنـــي توصـــيف مــــي شـــود   
ايـن اخـتلال در     .كارديوميوپاتي هاي هيپرتروفيك و اتساعي دارد       

موارد ناشي از يك اختلال     % 50موارد ايديوپاتيك بوده و در      % 50
ــاليني خــاص و در راس  ــا انفيلتراســيون ناشــي از آب ــدوز آنه        ميلوئي

ميلوئيـدوز اوليـه در     آما به صـورت     ميلوئيدوز قلبي عمو  آ. مي باشد 
اگـر چـه ايـن       ،سير ديسكرازي هاي ايمونوسـيتي ديـده مـي شـود          

ــشان     ــسي ن ــي را در اتوپ ــتلاي قلب ــك اب ــواهد پاتولوژي ــاران ش        بيم
ميلوئيدوز اوليـه داراي    آ بيماران با    3/1 حدود   فقط ليكن   ،مي دهند 

 ابـتلائ   ميلوئيـدوز ثانويـه   رآد .شواهد بـاليني بيمـاري قلبـي هـستند        
 عموما به صورت رسوب هاي       و باليني معمولا غير قابل توجه است     

ليكن در صـورت     ميلوئيد مشخص مي گردد   آاطراف عروقي ماده    
تظاهر باليني تابلوي غالـب بـه صـورت كارديوميوپـاتي تحديـدي             

 ء بيمـاران باعـث ابـتلا      4/1ميلوئيدوز فاميلييال نيـز در      آ. خواهد بود 
در اين ميان ابتلا سيستم هدايتي تـابلوي        شكار قلبي مي گردد كه      آ

ميلوئيـدوز  آدر اين گـزارش يـك مـورد نادر        . واضح بيماري است  
كـه بـه صـورت كارديوميوپـاتي تحديـدي كلاسـيك             قلبي ثانويه 

توبركولـوز ريـوي بـه عنـوان محتمـل          .  شـود  مي تظاهر نموده ارائه  
 .ميلوئيدوز ثانويه در بيمار تائيد گرديدآترين علت 

  ارمعرفي بيم
كه با شكايت تنگي نفس پيشرونده   ساله اي است46  مرديمارب

)NyHA  classIII( ارتوپنه وادم اندام تحتاني و اسكروتوم       
 ماه قبل 2 سال قبل و تشديد علائم از 2با شروع تدريجي از 
در معاينه فيزيكي بيمار هوشيار و بدون تب   .مراجعه نموده است

علامت كوسمال مثبت و در ، ستهنبض وريد ژوگولار برج. بود
 در 6/2و سوفل موزيكال سيستوليك S1,S2,S3سمع قلب 

 در  كاهش صداي واضح،در سمع ريه ها .پكس سمع گرديدآ
 )جابجايي ماتيته( شكم معاينه در و راست ريه تحتاني 3/1

shiftingdullness در معاينه اندام هاي تحتاني ادم  سيت وآو
، min5/2 :RR حياتي علائم ،بود مشهود  گوده گذار3+

min/110mmhg 65/95=  pدر بررسي باليني و در شرح  .بود
حال تشخيص باليني نارسايي احتقاني قلب ناشي از كارديوميوپاتي 

بيمار . تحديدي يا پريكارديت كنستريكتيو در نظر گرفته شد
 فشار خون يا بيماري ايسكميك يا ،هيچگونه سابقه اي از ديابت

 قلبي نداشته است ليكن بيمار سابقه توبركلوزيس را روماتيسمال
  . درك در چند سال قبل ذكر مي

طبيعي هاي عملكرد كبد و تيروئيد  زمايشات انجام شده تستآدر 
 24گرم در  9/2  در حد3+و در بررسي كليوي پروتئينوري 

  ءالكتروفورز پروتئين هاي سرم افزايش جز. تائيد گرديدساعت 
a2لبومين مشهود بود وآ گاما و ء و كاهش در جز M.band 

 هر دو ،در الكتروفورز پروتئينهاي ادراري. مشاهده نگرديد
در  .ين گرديدي سلكتيو گلومرولار و توبولار تع پروتئينوري نان

 QRS  ريتم سينوسي همراه با ولتاژ پائين     الكتروكارديوگرافي
از  يديتحد كارديوميوپاتي  به منظور افتراق.مشاهده گرديد

انجام گرفت  درچند نوبت فشارنده اكوكارديوگرافي پريكارديت
        افزايش منتشر ضخامت ميوكارد ،مدآو نتايج زير به دست 

نارسايي شديد  ،)EF% =50(طبيعي با عملكرد سيستوليك 
بزرگي هر دو دهليز و نارسايي خفيف ميترال  3درجه دياستوليك 

 فشار ،فيوژن مشخص گرديدو تري كوسپيد بدون پريكارديال ا
  .)1 شكل(  ارزيابي گرديدmmhg 45شريان ريوي در حد 

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  

           دهنده  نماي طولي پارااسترنال بطن چپ نشان -1 شكل
   مشهود در سپتوم و ديواره خلفي  sparkling )نماي منقوط براق(

  فزايش ضخامت ميوكارديو ا
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قسمت  از) TDI(لر  بافتي تصويراكوكارديوگرافي داپ -2 شكل
  بازال سپتوم نشاندهنده اختلال شديد عملكرد دياستوليك

  

  
  

 بافتي پلراكوكارديوگرافي دادر  ميوكارد الگوهاي
DOPPLERIMAGING TDI  :TISSUE  كاملا       

 .)2 شكل(  بودند كننده كارديوميوپاتي تحديدي ارتشاحيمطرح
  CXRطبيعيغير  به منظور بررسي دقيق تر وضعيت ريه و نماي

 اسكن قفسه صدري انجام گرديد كه نتايج زير ارائه سي تي
لنف نود هاي كلسيفيه متعدد در ناف ريه راست و  :گرديد

 بول در قله ريه چپ همراه دوپاراتراكئال راست همراه با تصاوير 
 ground glassو نواحي پراكنده پلورال افيوژن سمت راست 

اسمير .  مثبت بودmm20تست توبركولين در حد . در ريه ها 
در گرافي از . خلط انجام شده از نظر توبركلوزيس مثبت بود

ليتيك با حدود مشخص يا جمجمه و ستون فقرات ضايعات 
punched out  در . رازيهاي خوني را تائيد نكردبه نفع ديسك

. سونوگرافي شكم بزرگي كبد و طحال و اسيت گزارش گرديد
 ،ديورتيك توبر كلوسيسضد سلداروهاي با بيمار تحت درمان 

با در نظر . و وازوديلاتاتورها با دوز كم قرار گرفت وارفارين
ميلوئيد به عنوان شايعترين علت كارديوميوپاتي تحديدي آگرفتن 

 بيوپسي از چربي شكم انجام شد كه نتيجه ،ن در سراسر جهانبالغي
سي پبا توجه به وجود پروتئينوري بيمار كانديد بيو، ن منفي بودآ

كليه گرديد ليكن اين امكان ميسر نگرديد و با توجه به وخامت 
ناگهاني حال بيمار وتوقف  ناگهاني قلبي تنفسي بلافاصله پس از 

سي از لثه انجام پ بيو،راهيان بيمار اخذ رضايت از هماز  پس،فوت
  .)3 شكل(ميلوئيد تائيد گرديدآو رسوب ماده 

  
  

  
  
  
  
  
  
  

  

   رنگ آميزي قرمز كنگو ابه ثسي لپنمونه بيو -3 شكل
  كه رسوب ماده آميلوئيد را نشان مي دهد 

  
  
  

  بحث 
كارديوميوپاتي تحديدي به صورت افزايش سفتي ديواره بطني 

  نقص در پر شدگي دياستوليك توصيف مي شود كه به علت
بطن ها باعث نارسايي قلبي مي شود و عموما تطاهرات ناشي از 

اين نوع . )1( سمت راست قلب تابلوي باليني غالب است
 موارد ناشي %50 مي باشد و موارد ايديوپاتيك%50كارديوميوپاتي

نها آباشند كه شايعترين  تلال باليني خاص مياخ از يك
ميلوئيدوز آ. ميلوئيدوز مي باشدآاد شده به وسيله انفيلتراسيون ايج

  سالگي نادر است40قلبي در مردان شايعتر است و در سن قبل از 
 قلبي در زمينه ء يكي از مهمترين روش هاي تشخيصي ابتلا.)2(
اكوكارديوگرافي  ،و اثبات كارديوميوپاتي تحديدي ميلوئيدوزآ

 نماي خاص طنها بافزايش قرينه ضخامت بااست كه  نشان دهنده 
اتساع دهليز ها ، حفرات بطني كوچك، ,sparklingگرانولر

فزايش ضخامت سپتوم بين دهليزي و دريچه هاي دهليزي بطني او
         واخر سير بيماري حفظ اعملكرد سيستوليك تا  .)3(مي باشد

مي گردد اما اختلال در پر شدگي ابتداي دياستول و نماي 
در منحني فشار ) علامت ريشه جذر ( dip & plateاختصاصي 

. )3، 2( بطني و افزايش قشار دهليزي الگوي ثابت بيماري است
با ثبت سرعت بافتي ) TDI(بافتي  اكوكارديوگرافي داپلر

         ميوكارد كمك شاياني در تشخيص اين نوع كارديوميوپاتي
  در الكتروكارديوگرافي نيز اختلالاتي شامل ولتاژ.)2( مي نمايد

            انواع ،ويژه فيبريلاسيون دهليزيه اختلالات ريتم ب ،كم
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 قابل ثبت ST_Tبطني و تغييرات قطعه  -بلوك هاي  دهليزي
ميلوئيدوز روشهاي متعددي وجود آبراي تشخيص . )4( است

 اسكن ، پيروفسفاتTC99مي توان به اسكن  با  نهاآدارند كه از 
سي پن دار شده با اينديوم و بيونتي ميوزين نشاآنتي بادي هاي آبا 

  لثه ، كبد، كليه،ركتوم ،از مناطق مختلف از جمله  چربي شكم
سي اين كانون ها منفي پاشاره نمود و در صورتي كه نتايج بيو

            باشد از روش هاي تهاجمي بيوبسي اندوميوكارد استفاده 
ن به ميلوئيدوز مي تواآاز ساير عوارض  .)7 ،5، 4( مي گردد

 ، اعصاب اتونومء ابتلا، هيپوتانسيون ارتوستاتيك،نژين صدريآ
درمان . )5( سنكوب فعاليتي و مرگ ناگهاني اشاره كرد

 عموما ،نآميلوئيدوز قلبي و كارديوميوپاتي تحديدي ناشي از آ
نگهدارنده بوده و متشكل از درمان روتين نارسايي قلبي و استفاده 

  تركيبات  از .ا و ديورتيك ها مي باشدبا احتياط از وازوديلاتاتوره
ريتمي مي گردد و آاجتناب نمود زيرا موجب تسهيل بايد ديژيتال 
 در صورت. )5(  ها و بتا بلوكرها كنترانديكه اندركلوكلسيم ب

 نتي كواگولان ها توصيه مي گرددآبروز فيبريلاسيون دهليزي  
كيلان ممكن لآميلوئيدوز اوليه  داروهاي آ در موارد  البته.)5(

 سوروي متوسط در بيماران علامت دار قلبي ،است مفيد باشد
  .)8، 5( كمتر از يك سال مي باشد

  
  نتيجه گيري

كه به  ميلوئيدوز قلبي ثانويهآدر اين گزارش يك مورد نادر
باليني و تابلوي صورت كارديوميوپاتي تحديدي كلاسيك 

 و   شد  قلب تظاهر نموده ارائه بيشروندهنارسايي احتقاني
ميلوئيدوز ثانويه در آتوبركولوز ريوي به عنوان محتمل ترين علت 

  .بيمار تائيد گرديد
 

 تشكر و قدر داني 

  وسيله از زحمات سركار خانم پورطالبي تشكر و قدراني  بدين

  . مي شود 
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