
 
 
 

 گزارش يك مورد آپنه خواب مركزي و بيماري نفرين شيطان در اثر مالفورماسيون
 ١ كياري نوع 
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 چكيده
در آپنه انسدادي جريان     .انسدادي، مركزي و مختلط    :آپنه خواب به سه نوع تقسيم مي شود       . آپنه خواب  به قطع شدن متناوب جريان هوا طي خواب اطلاق مي شود             

 .   آپنه مركزي ايمپالس هاي عصبي به همه عضلات تنفسي به صورت گذرا دچار وقفه مي شونددر، هوا علي رغم تداوم تلاش تنفسي متوقف مي شود وبرعكس
 كياري  -بيماري نفرين شيطان از تظاهرات نادر مالفورماسيون آرنولد          آپنه خواب و   .بيماري نفرين شيطان به ازبين رفتن تنفس خودكار يا غيرارادي اطلاق مي شود             

 مالفورماسيون  ١بيماري نفرين شيطان همراه با نوع         آپنه خواب و   در اين گزارش يك مورد نادر     .  اين اختلال بوده است    ٢اه با نوع    است واغلب موارد گزارش شده همر     
 .كياري گزارش مي شود

 
 آپنه خواب، نفرين شيطان، آپنه خواب مركزي، مالفورماسيون كياري : واژه هاكليد

 
مقدمه

هوا طي خواب اطلاق     به قطع شدن متناوب جريان        ١آپنه خواب  
سندرم آپنه خواب اختلال باليني است كه از عود مكرر                .مي شود 

اين سندرم يكي از علل     . حملات آپنه در جريان خواب ناشي مي شود       
آپنه خواب به سه نوع تقسيم مي          .مهم خواب آلودگي روزانه است      

در آپنه انسدادي جريان هوا علي رغم        .انسدادي، مركزي و مختلط   :شود
در آپنه مركزي    ، وبرعكس،  متوقف مي شود     ٢تلاش تنفسي تداوم  

ايمپالس هاي عصبي به همه عضلات تنفسي به صورت گذرا دچار               
 .  وقفه مي شوند

نقص : مكانيسم هاي متعددي منجر به آپنه خواب مركزي مي شوند
مانند آنچه در سندرم هاي       (در كنترل متابوليك يا عضلات تنفسي          

ركزي و ضعف عضلات تنفسي به هر علت         هيپوونتيلاسيون آلوئولي م  
، بي ثباتي گذرا درتداوم جريان ايمپالس هاي تنفسي           ) ديده مي شود  

يا مهار آن   ) مانند بيماريهاي درگيركننده سلسله اعصاب مركزي     (مركزي  
رفلكس مروي، آسپيراسيون   (با رفلكس هاي راههاي تنفسي فوقاني          

ي عمده اي هستند كه     از مكانيسم ها  ) وكلاپس راههاي هوايي فوقاني   
 .در ايجاد  سندرم آپنه خواب مركزي عنوان شده اند

در بيماراني كه آپنه خواب مركزي آنان همراه با سندرم هيپوونتيلاسيون            
مركزي است، هيپركاپنه وهيپوكسي روزانه وجود دارد و تابلوي باليني                

 نارسايي هاي تنفسي عودكننده، پلي سيتمي،              برجسته، تاريخچه  
در اين دسته ازبيماران    .نسيون ريوي ونارسايي قلب راست است      هيپرتا

بيخوابي، سردرد صبحگاهي وخستگي وخواب آلودگي روزانه شكايات        
آن دسته از بيماراني كه اختلال اصلي در آنان بي          ، برعكس.شايع هستند 

ثباتي در تداوم ايمپالس هاي مركزي تنفسي است، تابلوي عمده را               
يداري هاي مكرر شبانه، خستگي         آشفتگي خواب به صورت ب        

صبحگاهي وخواب آلودگي روزانه تشكيل مي دهد وساير علايم وجود       
 ).١(ندارند يا كمرنگ هستند

 به ازبين رفتن تنفس خودكار يا غيرارادي            ٣بيماري نفرين شيطان   
و ميشل در    سورينگهاوساين اختلال را نخستين بار       . اطلاق مي شود  

 قسمت فوقاني گردن و ساقه مغر روي          در سه بيماري كه جراحي     ١٩٦٢
در بررسي هاي بعدي اين محققين       . آنان انجام شده بود گزارش كردند      

 .)٤و٣،٢(پاتوفيزيولوژي اين اختلال با جزييات بيشتري روشن شده است
وهمكارانش براي اولين بار تابلوي تيپيك مشابهي         ملينز ١٩٧٠در  

سيون مركزي مادرزادي    را در يك نوزاد مبتلا به سندرم هيپوونتيلا           
(CCHS)نيز مقالات مفصلي در مورد پاتونوگوزال  ،گالتير.  شرح دادند 

از علل مهم اين اختلال مي توان از        ). ٧و٦،٥(اين بيماري منتشر ساختند   
تومورها يا ساير ضايعات فضاگيرساقه مغز، مالفورماسيون هاي عروقي،         

ل جراحي روي   عفونت هاي سلسله اعصاب مركزي، سكته مغزي، اعما       
 .نام برد)  CCHSعلت عمده موارد ( ساقه مغز وموارد ايديوپاتيك 

از تظاهرات نادر مالفورماسيون    بيماري نفرين شيطان     آپنه خواب و  
 اين  ٢آرنولد كياري هستند واغلب موارد گزارش شده همراه با نوع              

نفرين   آپنه خواب و   در اين گزارش يك مورد نادر      .اختلال بوده است  
 . مالفورماسيون كياري گزارش مي شود١همراه با نوع ن شيطا
 

 گزارش بيمار
اي است كه در تاريخ دوازدهم آبانماه           ساله ٢٨بيمار مرد جوان     

بيمار هنگام   . از اردبيل به بيمارستان امام خميني تبريز اعزام شد          ١٣٨١
بستري در بخش مراقبت هاي ويژه ريوي انتوبه بود و تحت تهويه                

 .ر داشتمكانيكي قرا
اي بود كه به دليل عدم توانايي در             بيمار جوان ورزشكارحرفه   

اجراي تمرينهاي ورزشي رزمي از سه سال پيش فعاليت هاي ورزشي            
علت اين امر را احساس عدم       .خود را به طوركامل محدود كرده بود        

 از حدود يك سال پيش از بستري دچار            . كند تعادل توصيف مي   

1. 
2. 
Sleep apnea 3. Ondine curse 
Respiratory drive  



 

 وسردرد خفيف وملايمي را در ناحيه پس         دوبيني هاي گذرا مي شود    
سري تجربه مي كند ولي به پزشك مراجعه نمي كند واختلال مهمي در             

بيمار گهگاه ازحملات     .عملكرد اجتماعي بيمار نيز ايجاد نمي شود         
 ٤از حدود   .  طي تغذيه نيز شكايت داشته است       ١پريدن غذا به حنجره   

 بيدارشدن هاي مكرر در ماه قبل از بستري دچار اختلال خواب به شكل
مادر بيمار اظهار مي دارد كه او ناگهان در          . طي خواب شبانه مي شود    

حالي كه به نظر مي رسد خفه مي شود از خواب مي پرد و اين حملات 
در هشتم آبانماه حمله     . چندين بار درطي خواب تكرار مي شوند         

 كه  اختلال تنفسي بيمار طولاني تر مي شود وبه اغما فرو مي رود                
بلافاصله به بيمارستان فاطمي اردبيل منتقل وانتوبه مي شود وتحت              

در طي بستري در اردبيل بيمار به طور           .تهويه مكانيكي قرار ميگيرد    
متناوب دچار سيانوز  و از طريق ونتيلاتور حمايت تنفسي مي شده                

ازبيمارنوار مغزي تهيه مي شود كه هيچ گونه فعاليت شبيه صرع            . است
بيمار با تشخيص حملات آپنه به علت نامعلوم جهت .ي شودمشاهده نم 

 .بررسي هاي بيشتر به بيمارستان امام تبريز اعزام مي شود
راه در معاينه عصبي اختلال آزمون هاي مخچه اي به صورت اختلال              

قدرت عضلاني ومعاينه   .  وآتاكسي خفيف راه رفتن مشاهده شد      ٢رفتن تاندم 
 . وجود داشت ٣جزء سريع به پاييننيستاگموس با .حسي طبيعي بود

 بررسي گازهاي شرياني نشان دهنده سندرم هيپوونتيلاسيون در           
بيمار در طي خواب دچار آپنه كامل مي شد و جالب اين كه             . بيمار بود 

اغلب بلافاصله پس از به خواب رفتن سرعت تنفس پايين مي آمد                
 .وتنفس قطع مي شد كه مشخصه بيماري نفرين شيطان است

مغزي قرار گرفت  MRIا توجه به طرح اختلال تنفسي بيمار تحت ب
 خفيف  ٤كه در آن جابجاشدن لوزه هاي مخچه به پايين و پلاتي بازياي           

 گذاشته شد ١گزارش وتشخيص راديولوژيك مالفورماسيون كياري نوع 
وهمانطوركه بحث خواهد شد با يافته هاي باليني بيمار نيزمطابقت دارد           

 ). ١ تصوير(
مار در چهارم آذرماه تحت عمل جراحي قرار گرفت ودر                  بي

در روزهاي آخر   .يازدهم آذرماه با حال عمومي خوب مرخص شد            

بستري بيمار طي خواب شبانه نيازبه ونتيلاتور پيدا نكرد ودر آخرين              
معاينه توسط همكاران متخصص ريه مشكل تنفسي وخواب بيمار               

 .برطرف شده بود
 

 بحث
ري نوعي ناهنجاري شامل چهار مالفورماسيون        مالفورماسيون كيا 
گرچه اين مالفورماسيون ها در هر زماني از زندگي .مجزاي تكاملي است

توانند ايجاد علايم كنند، اغلب سير بيماري و پيدايش علايم                 مي
١ ).شكل (تابلوهاي شناخته شده اي دارد

١
 به  ٣جابجاشدن تحتاني لوزه هاي مخچه از سوراخ بزرگ        ١در نوع   

اين نوع از بيماري    ). شكل  (مت فوقاني كانال نخاعي وجود دارد      قس
ممكن است با هيدروميلي همراه باشد و اغلب در دهه سوم وچهارم               

در نوجوانان شكايات اصلي به هيدروميلي مربوط       . زندگي تظاهر ميكند  
است كه اغلب به صورت كاهش حس درد اندامهاي فوقاني وشانه ها             

بالغين بزرگتراغلب از    . ص مي شود   وضعف بازو ودست ها مشخ      
سردرد پس سري كه با سرفه تشديد مي شود شكايت دارند وممكن               

 .است درد ناحيه گردن وبازوها هم وجود داشته باشد
 كه مالفورماسيون آرنولدـ كياري ناميده مي شود، علاوه بر ٢در نوع 

رگ بصل النخاع و بطن چهارم نيز از طريق سوراخ بز         ، جابجايي لوزه ها  
 بيماري بيشتر از نوع اول با هيدروميلي همراه            ٢نوع  . فتق مي يابند  

اختلالات . تقريباً در همه اين موارد ميلومننگوسل نيز وجود دارد         .است
تكاملي دستگاه گوارش، هيدروسفالي، اختلالات قلبي ـ عروقي و              

اغلب در  . اختلالات دستگاه تناسلي وادراري نيز در اين نوع شايع است         
دي علامت دار مي شود وتظاهرات شايع آن عبارتند از دوره هاي             نوزا

كوتاه قطع شدن تنفس ،كاهش رفلكس گاگ، حركات سريع وغيرارادي       
 .چشمها به پايين وضعف حركتي بازوها

 
 
 
 

 .انجام شده از بيمار كه فتق مخچه به سوراخ بزرگ را نشان مي دهد MRI : ١تصوير 

1. choking 3. Down – beat nystagmus 
2. Tandem gait 4. Platy basia 
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 )ب(ومقايسه آن با شخص سالم) الف (١ تصوير شماتيك مالفورماسيون كياري نوع : ١ شكل

 
هردو نادرند ودر آنها جابجا شدن لوزه هاي مخچه             ٤ و ٣انواع  

 ).٩و ٨(وساقه مغز به داخل مننگوسل وعدم تكامل مخچه ديده مي شود
،  كه بيمار مورد گزارش نيز به آن مبتلا بود         ١علايم بيماري در نوع     

اغلب به صورت موزيانه و با شكايات مبهم شروع مي شوند واغلب               
ين ماه وحتي سالها  فاصله        بين شروع آنها و تشخيص صحيح چند        

از آنجا كه در ابتدا شكايات اغلب جنبه ذهني دارند ،                . وجود دارد 
تشخيص هايي مثل اسكلروزمتعدد ومياستني گراو و بسياري از اوقات           

اغلب علايم در اثر فشار به        . نيز مشكلات رواني  مطرح مي شوند        
 .اعصاب جمجمه اي تحتاني يا ساقه مغز اتفاق مي افتند

 سردرد، اختلال بلع، درد      ١يم شايع مالفورماسيون كياري نوع       علا
ممكن است فقط   .گردن و شانه ها وگاهي بازوها وگرفتگي صدا  هستند         

اطرافيان متوجه تغيير صداي بيمار شوند وگاهي ناتواني در آوازخواندن          
 نيز گزارش شده است ولي علامت         ١تكلم بريده بريده  . شود ابراز مي 

 مربوطه  ختي واحساس سوزن سوزن شدن در منطقه       كر .شايعي نيست 
 .نيز شايع است

تاري ديد، دوبيني و نيستاگموس از اختلالات بينايي شايع در               
ممكن است دشواري در رانندگي يا مطالعه وجود        . هستند ١كياري نوع   
گاهي نيستاگموس فقط در معاينه كشف مي شود وبيمار           .داشته باشد   

 در اين نوع بسيار نادر است واغلب موارد گزارش شده             نفرين شيطان 
 . بوده است٢همراه با نوع 

ري نفرين شيطان در     با اطلاعات موجود تاكنون موردي از بيما         
مالفورماسيون كياري در كشور گزارش نشده است و اغلب در كار                
باليني براي چنين تظاهري، تشخيص مالفورماسيون كياري  مطرح نمي           
شود ولي اين مقاله نشان مي دهد كه در صورت رد علل انسدادي و                 
 علل شايع مركزي در مواجهه با آپنه خواب بايد مالفورماسيون كياري را           

در حال حاضر مالفورماسيون هاي كياري با دقت          . نيز در نظر داشت    
 .تشخيص داده مي شوند MRIكافي توسط 

ابتدا  ناحيه خط وسط پس سر    . درمان  اين اختلال با جراحي است      
 شود و منطقه استخواني كوچكي از پس سر برداشته              برش داده مي   

 نيز برش   سخت شامه . مي شود تا فضاي حفره خلفي وسيع تر گردد          
داده مي شود تا مخچه وقسمت فوقاني نخاع مشاهده شود وجريان مايع  

و  ٢گاهي الكتروكوتر براي چروكيده كردن    . مغزي ـ نخاعي ارزيابي شود    
به منظور . شود ايجاد جريان مناسب مايع مغزي ـ نخاعي ترجيح داده مي

وسيع كردن منطقه مخچه و نخاع بخشي از عضله طبيعي با مواد                   
 ).٢شكل (عي پوشانده مي شودمصنو
  
 

 حل برش عمل جراحي و اصلاح مالفورماسيون

1. 
2. 
 .شكايتي ندارد
ايات شايع ديگر به شمار مي رود وممكن است            آتاكسي از شك  

گاهي به دليل درگيري راههاي كورتيكو اسپينال با اسپاستيسيته پاها نيز            
سقوط و بي تعادلي وتصادم هاي مكرر با موانع ممكن است .همراه باشد
 .اتفاق بيفتد

دوره هاي سنكوپ واختلال هوشياري در مقالات گزارش شده اند          
از علايم نادر ديگر مي توان از تهوع، استفراغ،           .ولي شيوع كمي دارند   

خون دماغ، اختلالات ريتم قلب وفشار خون، زنگ زدن گوش ها،               
 .كاهش شنوايي، كوتاه وسطحي شدن تنفس وخستگي نام برد

به دليل قرار گرفتن مراكز كنترل تنفس در قسمتهاي تحتاني ساقه             
محتمل است، ليكن مغز ،درگير شدن اين مراكز در مالفورماسيون كياري      

 اغلب حالت خوش خيم تري است وفشار قابل توجهي به           ١چون نوع   
٢بيماري ساقه مغز وارد نمي كند، اختلال تنفسي به شكل آپنه خواب و              
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Slurred speech  
Shrinking  
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