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Background and Objective: A deficiency of the enzyme pseudo 

cholinesterase (PChE) leads to slow hydrolysis of drugs having choline ester 

structure such as succinylcholine. The patients with this enzymatic 

disturbance should be provided long-term mechanical ventilation support 

until the return of normal muscle tonicity. 

Case presentation: The current study was performed on two female 

patients with family relation (cousins). The first operation was an emergent 

transurethral lithotripsy (TUL), and the second operation was an elective 

ovarian cystectomy. All operations were performed under general anesthesia. 

At the end of operations, the patients still suffered from long-time apnea and 

muscle weakness such that complete muscle relaxation occurred 8 h after one 

dose of succinylcholine. No additional dose or use of another non-

depolarization muscle relaxant was required. The investigation reported a 

deficiency in PChE. Therefore, the patients were treated with conventional 

therapies, including FFP injection and newly cross-matched blood (vessel-to-

vessel). 

Conclusion: PChE deficiency is a familial trait and can occur not only in the 

first but also in the second generation of a family. The best treatment includes 

supporting mechanical ventilation and patience until complete 

succinylcholine hydrolysis by PChE is achieved. It is recommended to avoid 

using succinylcholine except for emergency situations; instead, depolarization 

muscle relaxants should be utilized. 
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( یک ناهنجاری آنزیمی است که منتج به هیدرولیز PChEکمبود پسودوکولین استراز ) زمینه و هدف:

کند که کسانی ایجاب می کولین ساختمان کولین استری دارند وشود که همانند ساکسینیلآهستۀ داروهایی می

قوام عضلانی به حد طبیعی به مدت طولانی از تنفس مکانیکی  استفاده  که دچار این بیماری هستند تا برگشت

 کنند.

اند. اولی به علت در این پژوهش بررسی شده )دخترعمو( یشاوندیخودو بیمار زن، با نسبت  :گزارش مورد

T.U.L صورت الکتیو گرفته صورت اورژانس و چه بهو دومی به علت کیست تخمدان بیهوشی عمومی چه به

ساعت پس از تزریق دوز اولیۀ ساکسینیل  0شلی کامل عضلات تا حدود  مدت وند و دچار آپنۀ طولانیبود

گذاری نائی تزریق شده و از تکرار آن کولین شدند. در این دو بیمار، تنها دوز اولیۀ ساکسینیل کولین برای لوله

 انماریبپس از پایان عمل جراحی،  بود و های عضلانی نان دپلاریزان اجتناب شدهکنندهشل یا استفاده از دیگر

های متعدد، تشخیص کمبود آنزیم کولین استراز پلاسما ند. پس از بررسیبودهمچنان دچار آپنه و شلی عضلات 

یا خون تازۀ کراس مچ  FFPهای درمانی مرسوم ازجمله تزریق ها به روشمطرح شد. بنابراین برای درمان آن

 رگ به رگ( اقدام شد.) شده

تنها در نسل اول، بلکه در نسل کمبود پسودو کولین استراز ممکن است در الگوی خانوادگی و نه گیری:نتیجه

دوم خانواده نیز اتفاق بیفتد. بهترین راه درمان، تداوم حمایت تهویۀ مکانیکی و صبر و شکیبایی تا هیدرولیز 

حد امکان از مصرف ساکسینیل  شود تااست. همچنین توصیه می PChEکامل ساکسینیل کولین توسط 

های عضلانی نان دپلاریزان استفاده کنندهکولین، جز در موارد اورژانسی، خودداری شود و به جای آن از شل

 شود.

 کولین استراز پلاسما، پسودو کولین استراز، ساکسینیل کولین، آپنه.: کلمات کلیدی
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 مقدمه

( یک ناهنجاری آنزیمی PChEکمبود پسودوکولین استراز )

شود که همانند است که منتج به هیدرولیز آهستۀ داروهایی می

ساکسینیل کولین ساختمان کولین استری دارند. لازم است 

بیمارانی که دچار این گونه از بیماری هستند به مدتی طولانی تا 

برگشت قوام عضلانی به حد طبیعی، تنفس مکانیکی بگیرند. با 

که از  توجه به برگشت هوشیاری و شنوایی بیماران طی زمانی

کنند و احساس ناخوشایندی که برای میتهویۀ مکانیکی استفاده 

آور بخش و خوابآید، تجویز داروهای آراموجود می این بیماران به

رسد. در صورت تشخیص داده نشدن و شک به ضروری به نظر می

وجود این ناهنجاری آنزیمی، ممکن است مداخلات غیرضروری 

 دارویی پیامدهای ناخوشایندی در پی داشته باشد.

 

 ردگزارش مو

 مورد اول

ساله، با تشخیص سنگ مجاری ادراری و  30خانم س.ک، 

صبح بیهوشی  0شود و در ساعت بستری می T.U.Lبه علت 

گونه سابقۀ بیماری و یا حال بیمار هیچگیرد. در شرحعمومی می

انجام عمل جراحی وجود نداشت و نکتۀ خاصی هم در معاینۀ 

پس از آمادگی، ابتدا  های وی دیده نشده بود.بالینی و آزمایش

 شد، تزریق بیمار به فنتانیل µg 155 مدیکاسیونعنوان پرهبه

 سدیم تیوپنتال mg 355با بیمار سریع، القای روش به سپس

ار گرفت و با ساکسینیل کولین تحت القای بیهوشی قر mg 65و

گذاری شد. برای نگهداری کافدار لوله 2لولۀ تراشۀ شمارۀ 

 زانیم به o2N، اکسیژن و %1لوران به میزان بیهوشی، از ایزوف

شد. علائم حیاتی بیمار را پالس اکسی  استفاده تریل به یمساو

کرد و پایدار صورت غیرتهاجمی پایش میبه BPو  ECGمتری، 

بود. باتوجه به شلی عضلات شکم که جراح از آن رضایت داشت، 

ه به اینکه از دوز تکراری ساکسینیل کولین استفاده نشد و با توج

علائمی از برگشت خود به خودی حرکات تنفسی وجود نداشت، 

 کنندۀ عضلانی نان دپلاریزان تزریق نشد.به بیمار شل

دقیقه، عمل جراحی با همان تشخیص به  20پس از حدود 

خودی بود و  پایان رسید؛ ولی بیمار همچنان فاقد تنفس خود به

عت، با شک به آپنۀ عضلات او کاملاً شل بودند. پس از نیم سا

ناشی از باقی ماندن اثر مخدر، اقدام به تزریق دوز آزمایشی 

گونه تأثیری بر تنفس بیمار نداشت نالوکسان شد که باز هم هیچ

کاردی انجامید. پس از گذشت و این تزریق فقط به ایجاد تاکی

تدریج بر ضربان یک ساعت بیمار همچنان آپنۀ تنفسی داشت و به

گونه شد که پس از آن با توجه به اینکه هیچفزوده میقلب بیمار ا

داروی اضافی مصرف نشده بود و دلیلی بر ایجاد آپنه و شلی 

عضلات وجود نداشت، شک به کمبود آنزیم پلاسماکولین استراز 

فراهم شد؛ ولی  FFPقوت گرفت و مقدمات تزریق خون تازه و 

 mg4  ه یافت. فقطاین کار انجام نشد و صرفاً تهویه مکانیکی ادام

میدازولام به بیمار تزریق شد که با این تزریق کمی ضربان قلب 

بیمار کاهش یافت. در فواصل زمانی دیگر نیز سه بار همین مقدار 

میدازولام به بیمار تزریق شد. در حدود ساعت یک بعدازظهر 

ناگهان حرکت ضعیف و سطحی در انگشت شست پای بیمار 

ان حرکات عضلانی از سمت اندام تحتانی به مرور زمپدیدار شد. به

کم وجود آمد و بیمار کم صورت تدریجی و کند بهسمت بالا به

تدریج از قدرت بیشتری ها، پلک و ابرو کرد. بهاقدام به حرکت لب

بعدازظهر لولۀ تراشه   6برخوردار شد و درنهایت در ساعت حدود 

به توضیح است که  را خارج کردند و بیمار توان تکلم یافت. لازم

بیمار  به میدازولام mg 1 و فنتانیل mg 05 در این مدت دوباره

بعدازظهر بیمار با حال  0تزریق شد و سرانجام در ساعت حدود 

عمومی خوب و بیدار به بخش تحویل داده شد. متأسفانه به دلایل 

 PChEگیری سطح سرمی فنی قادر به تائید آزمایشگاهی و اندازه

به بیمار و  و شفاهی مکتوب صورتاز عمل، مراتب بهنشدیم. پس 

 خانوادۀ وی توضیح داده شد.

 مورد دوم

ساله، متأهل، با  35 دو ماه پس از مورد اول، خانم ف.ک،

وزن، برای کیست هموراژیک تخمدان  کیلوگرم 25حدود 

صورت اضطراری بستری و جراحی شد. بیمار در معاینۀ قبل از به

 0و آزمایشگاهی کاملًا طبیعی بود. در ساعت  عمل، از نظر بالینی

میدازولام به  mg 4 و فنتانیل µg155  آمادگی، بعدازظهر، پس از

 تیوپنتال mg 305آنگاه به روش القای سریع،  او تزریق شد،

ساکسینیل کولین بیهوشی به او القا شد و با لولۀ  mg 05 و سدیم

گذاری شد. برای دار، در اولین تلاش لولهکاف 2تراشه شمارۀ 

 به مقدار مساوی N2o و 2O، %1نگهداشتنِ بیهوشی، از ایزوفلوران 

 lit 3  ،استفاده شد. برای پایش علائم حیاتیECG ،

علت برنگشتن  غیرتهاجمی به کار رفت. به BPمتر و اکسیپالس

کنندۀ نان خودی، از تکرار ساکسینیل کولین یا شلتنفس خودبه

. پس از یک ساعت و پانزده دقیقه، عمل دپلاریزان استفاده نشد

خودی بهجراحی تمام شد؛ ولی بیمار همچنان فاقد تنفس خود
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بود و همانند مورد اول، کارهای تشخیصی اولیه صورت گرفت و 

 مطرح شد. PChEشکِ کمبود 

پس از گذشت حدود یک ساعت و نیم، برای توضیح 

که بیمار مشکل، خانوادۀ بیمار فراخوانده شدند و روشن شد 

دخترعمو( است. خانوادۀ بیمار )مدنظر با بیمار قبلی خویشاوند 

ها اذعان داشتند که دربارۀ بیمار اول، متخصص بیهوشی به آن

توضیح کامل و مکتوب داده بود ولی مسئله را جدی نگرفته 

بودند. حدود ساعت یک بامداد حرکات ضعیف عضلانی از 

سمت اندام فوقانی انتشار پیدا تدریج به انگشتان پا آغاز شد و به

بامداد اقدام به خروج لولۀ تراشه شد  3کرد و سرانجام در ساعت 

صبح بیمار کاملاً هوشیار به بخش تحویل  2و در ساعت حدود 

 و نوبت چهار در µg 05داده شد. طی این مدت، از فنتانیل

در سه نوبت استفاده شد و بیمار صرفاً زیرِ تهویۀ  mg4میدازولام 

صورت مکتوب و کانیکی قرار داشت. در پایان، توضیح کامل بهم

 شفاهی در اختیار خانواده بیمار قرار گرفت.

 PCHEبیمار دیگر با کمبود  0پس از موارد یادشده، 

تشخیص داده شدند که سه نفر دختر و دو نفر پسر بودند و 

ز کدام خویشاوند نبودند. در سه نفر از خون تازه و در دو نفر اهیچ

F.F.P  استفاده شد که تأثیر چشمگیری در کوتاه کردن زمان

 شلی عضلانی نداشت.

 

  بحث

( یک ناهنجاری PChEکمبود آنزیم پسودو کولین استراز )

صورت اکتسابی به تواند بهوراثتی اتوزومال مغلوب است که می

های در اثر عواملی نظیر بیماری PChEعلت کاهش فعالیت 

، OCPءتغذیه، حاملگی، سوختگی، کبدی، افزایش سن، سو

MAOIهای ، اکوتیوپات، داروهای سیتوتوکسیک، بیماری

کولین استراز، هگزا فلورو نیوم، نئوپلاستیک، داروهای آنتی

داروی تربوتالین(، اسمولول، پیش) متوکلوپرامید، بامبوترول

های مزمن نظیر سل، گلوکوکور تیکوئیدها و اورمی، عفونت

 .[1]را نشان دهد  پانکورونیوم خود

پسودوکولین استراز گلیکوپروتئینی است که در کبد ساخته 

طور اختصاصی استرهای شود و در پلاسما وجود دارد و بهمی

کند. فعالیت فیزیولوژیک کولین اگزوژن را تجزیه می

زدائی برای آن ای برای آن وجود ندارد؛ ولی نقش سمشدهشناخته

طولانی شدن اثر داروهایی با قائل هستند؛ کمبود آن سبب 

ساختمان کولین استر نظیر ساکسینیل کولین، میواکوریوم، 

شود که آنچه ازنظر بالینی اهمیت پروکائین و کوکائین می

 .[4]بیشتری دارد، ساکسینیل کولین است 

 3بر بازوی بلند کروموزوم شمارۀ  1Eدر لوکوس  PChEژن 

صورت برای ژنوتیپ طبیعی آن به %16گیرد و قرار می

 %2شود. نشان داده می EuEuصورت هوموزیگوس است که به

صورت های ژنی آتیپیکال را بهآلل جمعیت یکی یا بیشتر از

کنند. در افرادی با کمبود حمل می هتروزیگوس یا هوموزیگوس

PChE آلل آتیپیکال منفرد به شکل هتروزیگوس حمل  تنها یک

انجامد و کاهش جزئی در فعالیت آنزیم میشود که به می

تر از یک دقیقه و کم 0صورت تداوم شلی عضلانی، بیش از به

 از کمتر وشود ساعت پس از تزریق ساکسنیل کولین نمایان می

 یشل که دارد وجود PChEj9 آلل دو یعموم تیجمع درصد 1/5

 نیکول لینیساکس قیتزر از پس ساعت کی از تریطولان یِ عضلان

 .[3] کندیم بروز

در یک درصد هزار  PChEشدیدترین شکل کمبود وراثتی 

دیده  هوموزیگوس خاموش Esصورت ژنوتیب نفر جمعیت، به

گونه فعالیت آنزیمی قابل آشکار شدن وجود شود که هیچمی

دنبال  ساعت را به 0تر از ندارد و این افراد شلی عضلانی طولانی

. ازنظر اپیدمیولوژی، [2]کنند یتزریق ساکسینیل کولین تجربه م

ها در نژاد اروپایی شیوع بیشتری دارد و در آسیائی PChEکمبود 

نادر است. مطالعات متعدد در هند نشان داده است که کمبود 

PChE  در جامعۀHindu-Arya-Vysyas هزار برابری  شیوع چهار

. [0]دهد را نسبت به جمعیت آمریکایی و اروپایی نشان می

نفر، یک نفر  15تبار و عراقی، از هر ن در یهودیان ایرانیهمچنی

یک موتاسیون ژنی برای این ناهنجاری دارد؛ بنابراین یک نفر از 

هریک از  کنند وهر صد زوج، هر دو ژن موتان را حمل می

امکان داشتن دو ژن موتان را خواهند  %40ها، های این زوجبچه

نفر از هر چهارصد  داشت. این مسئله بدین معناست که یک

 .[0]یهودی ایرانی به این ناهنجاری مبتلاست 

تا  15هیدرولیز  PChEدر افرادی با سطح پلاسمای طبیعی 

افتدکه دوز وریدی ساکسینیل کولین، پیش از آن اتفاق می 10%

دوز باقیماندۀ  %15دارو به جانکشن عصبی عضلانی برسد. پنج تا 

کند و تیل کولین عمل میعنوان آگونیست گیرندۀ اسدارو به

سیناپسی صفحۀ سبب دپلاریزاسیون طولانی جانکشن پس

طور اولیه سبب شود. این دپلاریزاسیون بهحرکتی انتهایی می

شود و به علت همین دپلاریزاسیون ایجاد فاسیکولاسیون می

شده از صفحۀ پیشطولانی است که استیل کولین ترشح
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 ر پتانسیل غشایی میوسیت بهتواند هیچ تغییری دسیناپسی نمی

شود. وجود آورد. درنتیجه شلی عضلات ظرف یک دقیقه ایجاد می

دقیقه پس  0در افراد طبیعی، فونکسیون عضلۀ اسکلتی در مدت 

از تزریق دوز اولیۀ ساکسینیل کولین، به علت انتشار مجدد دارو، 

از جانکشن عصبی عضلانی به داخل پلاسما به حالت طبیعی 

باید به  PChE. در تشخیص افتراقی کمبود [1]د گردبرمی

مواردی همچون فلج دیافراگماتیک، هیپرمنیزیمی، هیپوکالمی و 

 هیپوفسفاتمی توجه داشت.

با آزمایش بیوشیمیایی و   PCheتشخیص کمبود 

های گیرد. روشهای ژنتیک مولکولی صورت میتکنیک

آن استفاده سال پیش تاکنون تغییری نکرده و  25بیوشیمیایی از 

از دیبوکائین و فلوراید است که با اسپکتروفتومتری سنجیده 

گیری و شود و میزان مهار آنزیم با دیبوکائین یا فلوراید اندازهمی

بیانگر میزان طبیعی  05-25شود. عدد صورت عدد بیان میبه

یا کمتر نشانگر آنزیم غیرطبیعی و طولانی  45آنزیم است و عدد 

. در روش دیگر، نیترو بنزوئیک اسید [6]است  شدن شلی عضلانی

ای ایجاد روی نمونۀ پلاسمای بیمار ریخته و محصول رنگی

. در [2]شود شود و با استفاده از اسپکتروفتومتری ارزیابی میمی

از کاغذ استفاده  A Cholest Testروش اسکرینینگ دیگری به نام 

قرار داده و یک قطره از پلاسمای بیمار بر روی کاغذ تست 

شود تا در یک زمان معین تغییر رنگ از سبز به زرد اتفاق می

. روش انجام این [0]بیفتد که نسبت عکس با فعالیت آنزیم دارد 

 صورت مختصر در زیر بیان شده است:آزمون به

 بالاتر از نرمال دقیقه 9تر از کم

 طبیعی دقیقه 9-12

 حد پایین طبیعی دقیقه 12-32

 تر از طبیعیپایین دقیقه 32بیشتر از 
 

تواند با های ساکسینیل کولین میعلت اینکه متابولیت به

روز  2تا  3های پلاسما باید ها تداخل ایجاد کند، نمونهاین روش

پس از اینکه شلی عضلانی برگشت کامل پیدا کرد، انجام شود و 

. گفتنی است این [1]آوری شود جمع EDTAها در لولۀ نمونه

 در را آن غلظت توانندینما صرفاً جنبۀ کیفی دارند و هتست

پلاسما و یا توانایی آنزیم را در هیدرولیز ساکسینیل کولین 

ارزیابی کنند. در روش ژنتیک مولکولی، توالی اسیدهای آمینه 

DNA  با استفاده ازPCR را با ژن آنزیم  شود و آنبررسی می

در تعدادی از صورت محدود کنند که بهطبیعی مقایسه می

گونه یافتۀ شود. هیچهای تحقیقاتی استفاده میآزمایشگاه

 PChEهیستولوژیک خاصی در بیوپسی کبد بیماران مبتلا به 

های شود به صورتشود. در درمان این ناهنجاری مییافت نمی

 زیر عمل کرد.

تواند فعالیت آنزیم را می FFPترانسفوزیون پروفیلاکتیک 

های وش به خاطر خطرات انتقال عفونتتقویت کند. این ر

برای تصحیح  FFPشود؛ ولی تزریق ویروسی توصیه نمی

 را پنهان کند. PChEای تواند کمبود زمینهکواگولوپاتی می

ترین راه درمان حمایت تنفسی با تهویۀ مکانیکی است مهم

که قوام عضلانی به حالت طبیعی برگردد. بهبودی ناشی  تا زمانی

عصبی  (Junctionاسیو ساکسینیل کولین از اتصال )از برگشت پ

 گیرد.عضلانی به پلاسماست که در پایان کار صورت می

 موردهای کولین استراز نظیر نئوسیتگمین تجویز مهارکننده

 است. بحث

ترانسفوزیون خون تازه و گرم )رگ به رگ( با قبول 

 .[11]های درمان است مخاطرات آن از دیگر راه

 گیرینتیجه

بهترین راه درمان ، صبر و حوصله و ادامۀ تنفس مکانیکی و 

آور و ضد اضطراب مکفی تا هیدرولیز بقایای تزریق داروهای خواب

ساکسینیل کولین است. مشاوره با متخصص ژنتیک برای بررسی 

شود. نیز بهتر است که در این موارد ژنوتیپ آتیپیکال توصیه می

رد اورژانسی و حیاتی به کار نبرد جز در مواساکسینیل کولین را به

 نیا ریسهای غیر دپلاریزان را جایگزین آن کرد. کنندهو شل

 مصرف نیکوکائ که یافراد در یول است، میخخوش عارضه

. دارد وجود یناگهان مرگ ای تیمسموم شیافزا احتمال کنند،یم

 همچنین بیمار و خانوادۀ وی باید کاملًا دربارۀ این ناهنجاری آگاه

 شوند.

 تعارض منافع

 ندارد وجود منافعی تعارض هیچگونه نویسندگان، بین
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