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Abstract 
 

When abdominal and thorasic organs are inversed it is called situs inversus and when most of the 

these organs are positioned abnormally and heterogenic It is called situs ambigus (Heterotoxy syndrome) 

which is a rare congenital defect (Incidence 1.44 in 100/000 live birth) In these, abnormal organs shift 

which could be to the Right side or left side (Right Isomerism, Left Isomerism). One of the Heterotoxy 

main subgroups is Right Isomerism, asplenia which is accompanied with centrally located liver, asplenia, 

two morphologic Right side lungs. Our case is 19 years old gril with central and peripheral cyanosis and 

clubbing from several years ago who had several recurrent pulmonary infection from childhood with 

history of PA banding surgery. She had dextrocardia, asplenia and cardiac abnormality were detected in 

CXR, echocardiography and sonography. 

Management of this abnormality include surgical correction and prevention of infection with 

vaccination and antibiotic prophylaxis due to asplenia. 
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  پژوهشی          

  
  
  ــدرانـــازنــــی مـکــزشــــوم پـلــــگاه عـشـــه دانـلــــمج

  )110-114   (1391  سال  مرداد   91شماره   بیست و دوم دوره 
 

110  1391 مرداد ، 91 ، شماره بیست و دوم دوره                                                                  دانشگاه علوم پزشکی مازندران                      مجله  

  معرفی یک مورد سایتوس آمبیگوس، ایزومریسم راست
  

        1مریم نباتی
        2کاملیا اردوان

        3علیرضا سلیمی نیا
  2احمد بابایی

  

  چکیده
ها  گر بیشتر ارگان  های شکم و قفسه سینه بر عکس قرار گرفته باشند وضعیت را سایتوس اینورسوس و ا                وقتی که ارگان  

که ) سندرم هتروتاکسی(به طور غیر طبیعی و هتروژن در شکم و قفسه سینه قرار گرفته باشند وضعیت را سایتوس آمبیگوس          
 هـا  در این توزیع غیر نرمال گرایش ارگان      . نامند می)  تولد زنده  10000 مورد در    44/1بروز  ( یک نقص مادرزادی نادر است      

هـای اصـلی آن شـامل سـندرم          یکی از زیـر شـاخه     ) ایزومریسم چپ / ایزومریسم راست ( به چپ باشد     تواند به راست و یا     می
که همراهی دارد با موقعیـت کبـد در مرکـز، عـدم وجـود طحـال و وجـود دو ریـه کـه از نظـر                            ) ایزومریسم راست (آسپلنی  

  .مورفولوژی هر دو ریه راست هستند
 دور لـب هـا و انتهـای دسـت و پـا و کلابینـگ، همـراه بـا سـابقه           سـاله کـه کبـودی    19مورد معرفی شـده بیمـار خـانم         

در رادیـوگرافی   . نیز بعد از تولد داشتPA bandingسابقه انجام . های کودکی داشته است های مکرر تنفسی از سال عفونت
 قلبـی   هـای  قفسه سینه، سونوگرافی شکم و اکوکاردیوگرافی انجام شـده، دکـستروکاری، عـدم وجـود طحـال و ناهنجـاری                   

هـا و همچنـین جلـوگیری از بـروز            در صـورت امکـان تـصحیح جراحـی آنومـالی           درمان این ناهنجاری معمولاً   . مشاهده شد 
 .گیرد بیوتیک پروفیلاکسی صورت می ها به علت نداشتن طحال در این بیماران است که با انجام واکسیناسیون و آنتی عفونت

  
  تروتاکسی، ایزومریسم راست، سندرم آسپلنیسایتوس آمبیگوس، سندرم ه :های کلیدی هواژ

  

  مقدمه
بــه قرارگیــری طبیعــی ارگــان هــا در بــدن ســایتوس 

طحال در سـمت چـپ، کبـد در         (شود   سالیتوس گفته می  
سمت راست، دهلیز راست در سمت راست، دهلیز چـپ         

). در سمت چپ، لوب سه گـوش ریـه در سـمت راسـت          
قـرار  های شکم و قفـسه سـینه بـر عکـس          وقتی که ارگان  

گرفته باشند وضعیت را سایتوس اینورسوس و اگر بیـشتر    
ها به طور غیر طبیعی و هتـروژن در شـکم و قفـسه               ارگان

سینه قرار گرفته باشـند وضـعیت را سـایتوس آمبیگـوس            

که یک نقص مادرزادی نادر است      ) سندرم هتروتاکسی (
. )1-3(نامنـد  مـی )  تولد زنـده 10000 مورد در 44/1بروز  (

ازناتوانی در برقراری آسیمتری طبیعی چـپ       هتروتاکسی  
بیـشتر مـوارد    .)4(شـود  و راست در زمان جنینی ناشی مـی     

ــستند    ــپورادیک ه ــولاً اس ــسی معم ــندرم هتروتاک ــه . س البت
 .)5( هم گزارش شده است    X-linkedمواردی نیز فامیلیال و     

نقـص ژنـی    . شـود  بنابراین در جنس مذکر بیشتر دیده می      
  اتوزومالجایی  ه به صورت جابفرم اسپورادیک معمولاًدر 

 
  E-mail: Dr.mr.nabati@gmail.com                                ، گروه قلب و عروق)س(ه زهرا  حضرت فاطممرکز آموزشی درمانی، بلوار ارتش :ساری -مریم نباتی: مولف مسئول

  دانشگاه علوم پزشکی مازندران، دانشکده پزشکی قلب و عروق، گروه. 1
  دانشگاه علوم پزشکی مازندران، دانشکده پزشکی ، قلب و عروقگروه. 2
  دانشگاه علوم پزشکی تهران، شیگروه بیهو. 3

  12/4/91:             تاریخ تصویب    3/3/91 :تاریخ ارجاع جهت اصلاحات             19/1/91: ریافت تاریخ د 
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وصیف شده اسـت و مـوارد ارثـی         متعادل و غیر متعادل ت    
 و  8q26در    با حـذف سـاب میکروسـکوپیک       نیز معمولاً 
های حیوانی دیده    در مدل . باشد  همراه می  18pحذف در   

شدکه در اوایل دوران امبریونیک،جهت قرارگیری پـس      
ــت    ــده اس ــوس گردی ــی معک ــه گزین ــین )6(از لان  همچن

فاکتورهای محیطی مانند شامل تماس با رتینوئیک اسـید         
ــروز بیمــاری    ــا ب ــوارد ب ــز در بعــضی م ــادر نی و دیابــت م

  .)7(همراهی داشته است
توانـد   در این توزیع غیر نرمال گرایش ارگان ها مـی         

ــد     ــه چــپ باش ــا ب ــت و ی ــه راس ــت (ب ــسم راس / ایزومری
: زیر شـاخه هـای اصـلی آن شـامل           . )8()ایزومریسم چپ 

که همراهـی دارد  ) ایزومریسم راست( سندرم آسپلنی    -1
یت کبد در مرکز، عدم وجود طحـال و وجـود دو   با موقع 

   .ریه کـه از نظـر مورفولـوژی هـر دو ریـه راسـت هـستند               
که همراهی  : )9) (ایزومریسم چپ ( سندرم پلی اسپلنی     -2

های متعدد در اندازه هـای کوچـک، عـدم           دارد با طحال  
وجود ناحیه اینتراهپاتیک ورید اجوف تحتـانی و وجـود          

ســـندرم  .)11، 10(چـــپدو ریـــه بـــا مورفولـــوژی ریـــه 
های قلبی مادرزادی شـدید      هتروتاکسی معمولاً با بیماری   

، ارتبـاط بـین     )IAC(وجود ارتباط اینتراوریکـولار     : مانند
، ارتبـاط دهلیـزی بطنـی، تنگـی یـا آتـرزی             )IVC(بطنی  

شــریان ریــوی و برگــشت غیــر طبیعــی سیــستم وریــدی  
در ایـن گـزارش مـا یـک مـورد            .می باشد  )12،  11(ریوی
را ) آســپلنی(یتوس آمبیگــوس بــا ایزومریــسم راســت ســا

 ساله که بـا سـیانوز مرکـزی و محیطـی مراجعـه              19خانم  
  .کنیم کرده بود، معرفی می

  

  گزارش مورد
هـا و    ساله که با شکایت کبـودی لـب       19بیمار خانم   

انتهای دست و پا از چندین سال قبل به این مرکز مراجعه            
هـای   تنفـسی از سـال    های مکرر    بیمار سابقه عفونت   .کرد

 نیـز بعـد   PA bandingسابقه انجام . کودکی داشته است
سابقه خانوادگی از هیچ نوع بیماری قلبی        .از تولد داشت  

در هنگام مراجعه نـبض بیمـار        .و یا تنفسی وجود نداشت    

ــا ریــت  ــود88مــنظم و ب فــشار خــون بیمــار .  در دقیقــه ب
 3/37متــر جیــوه و درجــه حــرارت بیمــار    میلــی70/110

در معاینه عمومی سـیانوز مرکـزی        .گراد بود  درجه سانتی 
در سـمع قلـب   .  مـشهود بـود  و محیطی و کلابینگ کاملاً   

در  . ســمع شــدLSB در کــانون 6/3ســوفل سیــستولیک 
بـرای بیمـار     .سایر معاینـات نکتـه غیرطبیعـی یافـت نـشد          

ــینه و    ــسه ســ ــوگرافی قفــ ــاردیوگرام، رادیــ الکتروکــ
 .ردیوگرافی انجام شـد   سونوگرافی شکم و لگن و اکوکا     

، II و   I منفی در لیـدهای      Pدر الکتروکاردیوگرافی موج    
LAX) left axis deviation( ،R>7mm  در V1  به علت

RV pressure overload ،poor R progression در 
  ).1شماره  تصویر(  بودمشهود Vتا  V لیدهای
آپکس (  دکستروکاردی :رادیوگرافی قفسه سینه   در

همـراه بــا برجـستگی نـاف ریــه    ) قلـب بـه ســمت راسـت   
  .)2شماره  تصویر( مشهود بود

  

  
  

 II و Iی  منفی در لیدهاPالکتروکاردیوگرافی موج : 1تصویر شماره 

  

  
  

  رادیوگرافی قفسه سینه دکتتروکاردی: 2تصویر شماره 
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 دیـده  midline در سونوگرافی شکم و لگن کبد در     
) 3 شماره تصویر( right upper quadrant) جایه ب( شد

کیــسه .  مــشاهده گردیــدRUQو تــصویر گــاز معــده در 
   IVC .صفرا و مجاری داخل و خارج کبـدی نرمـال بـود           

ورت آبدومینال هر دو در سمت راست ستون فقرات        ئو آ 
 تـصویر (ورت دیـده شـد    ئ قـدام بـه آ     IVC قرار داشـت و   

  . طحال دیده نشد).4شماره 
  

  
  

  سونوگرافی شکمی کبد در خط وسط: 3تصویر شماره 
  

  
  

 و آئورت آبدومینال در سمت SVCسونوگرافی شکمی : 4تصویر شماره 
  راست ستون فقرات

  
   :اردیوگرافیدر اکوک

ــــایتـــس ــــوس آمبیــ   ، Right sidednessوس، ـگ
ــریـــزومــــای    ،Ostium primum ASDســت، سم راــ

inlet VSD Common AV canal defect) تــصویر 

 ،)6  شـماره تـصویر (Double outflow RV  ،)5 شـماره 
   و AV leaf letوسط ــ ـل متــ ـون حداقــ ـاسیــورژیتــرگ

PA banding متـر    میلـی 11 با گرادیان پیک سیستولیک
  .د بودجیوه مشهو

  

  
  

 common Av canalآلوکاردیوگرافی : 5تصویر شماره 

  

  
  

 Double outlet RVاکوکاردیوگرافی : 6تصویر شماره 

  
  بحث

های  جایی هتروژن ارگان هاین مورد یک بیمار با جاب   
) سـایتوس آمبیگـوس  ( بـوده اسـت    در شکم و قفسه سینه    

) دکـستروکاردی (که با قرارگیری قلب در سمت راست        
همچنـین بیمـاری از نـوع ایزومریـسم        . همراه بـوده اسـت    

ــت     ــوده اس ــال ب ــود طح ــدم وج ــت و ع ــین . راس   همچن
ــالی ــامل   بیمـــار آنومـ ــه شـ ــته کـ   هـــای قلبـــی نیـــز داشـ
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complete AV canal ،primum ASD ،InletVSD و 
DORVیــشتر مــوارد ســندرم هتروتاکــسی ب . بــوده اســت
البتـه مـواردی نیـز فامیلیـال و      .  اسپورادیک هستند  معمولاً

X-linked  ــت ــده اسـ ــزارش شـ ــم گـ ــین . )5( هـ همچنـ
فاکتورهای محیطی مانند شامل تماس با رتینوئیک اسـید         

ــروز بیمــاری   و دیابــت  ــا ب ــوارد ب ــز در بعــضی م ــادر نی م
 هـیچ   در بیمار گزارش شده فوق     .)7(همراهی داشته است  

ســابقه خــانوادگی وجــود نداشــت و مــادر بیمــار نیــز در  
دوران بارداری مشکل خاصی نداشته است و احتمـالاً بـا           

نث بیمار، بیمـاری از نـوع اسـپورادیک    ؤتوجه به جنس م 
بوده است که جهـت تأییـد نهـایی بایـد بررسـی ژنتیـک               

ندرم هتروتاکسی بـا ایزومریـسم راسـت         س .صورت گیرد 
هـای قلبـی متعـدد       ولاً بـا ناهنجـاری    معم) سندرم آسپلنی (

جایی عروق بـزرگ، تنگـی شـدید یـا آتـرزی         همانند جاب 
شریان ریوی، کانال دهلیزی بطنی، نقص جـداری بطنـی          

 مـوارد نیـز     3/2در  . بزرگ و یا تک بطنی همـراه هـستند        
ارتباط غیرطبیعی بین وریدهای ریوی و وریـد اجـوف و           

جـود سـیانوز    همچنین و . )13(یا سیستم پورت وجود دارد    
 ــ ــد، جاب ــدو تول ــرونش هــا و   هشــدید از ب جــایی کبــد و ب

در . باشد ها نیز از موارد شایع همراه می       مالروتاسیون روده 
بیمار گزارش شده فوق نیز کانال دهلیزی بطنی مـشترک         

 وجود DORV و Rastelli type C ،ASD ،VSDاز نوع 
همچنین بیمار دچار سیانوز مرکـزی و محیطـی و          . داشت
  .ینگ شدید بوده استکلاب

 عدم وجود طحال در ایزومریسم راست نیـز معمـولاً         
دار  های کپسول  های مکرر با باکتری    موجب بروز عفونت  

ــی ــردد م ــه در    . گ ــز ک ــوق نی ــده ف ــزارش ش ــار گ در بیم
سونوگرافی عدم وجود طحال گزارش شد، بیمـار سـابقه          

سـونوگرافی پـره    .های مکرر تنفسی داشـته اسـت     عفونت
هـا را     هـای ارگـان    جـایی  ه بیـشتر مـوارد جاب ـ     لاًناتال معمو 

کند و باعث افزایش بقـای ایـن بیمـاران نیـز             مشخص می 
هـای قلبـی همـراه نیـز         بیمـارانی کـه آنومـالی     . شده است 

داشته باشند معمولاً در بدو تولد با علائم شدید تشخیص          
 کودکــان و بــالغین جــوان کــه بــا در .)14(شــوند داده مــی

کننـد بهتـرین     م مشکوک به این بیماری مراجعه مـی       علای
هــا در  راه تــشخیص بررســی وضــعیت قرارگیــری ارگــان

که معمولاً با انجام رادیـوگرافی      . شکم و قفسه سینه است    
بـرای  . قفسه سینه و سونوگرافی شکم مشخص مـی شـود         

های قلبی نیز از اکوکاردیوگرافی و در        بررسی ناهنجاری 
درمان بیماران شامل    .)15(شود میکاتتریسم قلبی استفاده    

درمان مناسب ناهنجاری قلبی، جلوگیری از بروز عفونت        
های مناسـب و     انجام جراحی . باشد در سندرم آسپلنی می   

ــی و     ــشکلات قلبـ ــرای مـ ــب بـ ــی مناسـ ــان دارویـ درمـ
های کپسول دار و استفاده از  واکسیناسیون بر ضد باکتری 

ی درمـانی   هـا  بیوتیـک پروفیلاکـسی از جملـه روش        آنتی
دلیـل   هدر ایـن بیمـار در دوران کـودکی ب ـ          .)17،  16(است

ــا    ــاری تنه ــودن بیم ــپلکس ب ــت PA Bandingکم  جه
 Total جلوگیری از وقوع سندرم آیزن منگر انجام شد و

Correction  های  دلیل پیچیده بودن بیماری و آنومالی هب
ترین علت مورتالیتی    مهم .مختلف احشایی انجام نگردید   

ــ ــدون شـــک  و موربیـ ــسی بـ ــندرم هتروتاکـ دیتی در سـ
هـا شـامل     ترین آن  های قلبی بیمار هستند که مهم      آنومالی

دهلیــز آمبیگــوس و یــا تــک دهلیــزی، تــک بطنــی،       
های کونوترانکئال مانند ترانکـوس آرتریـوزوس        آنومالی

جـای   هارتبـاط ناب ـ  . باشـد  جایی عـروق بـزرگ مـی       هو جاب 
ــوی  ــدهای ریـ ــالیت ) TAPVCs(وریـ ــا مورتـ ــز بـ ی و نیـ

ــد ــدیتی ارتبــاط دارن ــا  ناهنجــاری. موربی هــای احــشایی ب
پیامدهای نامناسـب نیـز شـامل آتـرزی صـفراوی و عـدم            

  .)17، 16(وجود طحال می باشند
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