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Abstract 

 

Gordon syndrome is a familial autosomal dominant syndrome with hyperkalemia, increased 

extracellular volume, hypertension, normal kidney function, and metabolic acidosis. It is also called type 

II Pseudohypoaldosteronism due to usually normal aldosterone and low renin levels. In this report a 35 

years old woman is presented with 2-year history of hypertension, eclampsia, and fetal death. Laboratory 

tests showed hyperkalemia and metabolic acidosis. After evaluation, thiazide was administrated according 

to Gordon syndrome diagnosis. Interestingly, after reciving low dose of hydrochlorothiazide the patient 

had a successful full term pregnancy and a healthy baby. In patients with high blood pressure and 

hyperkalemia and Gordon syndrome can control blood pressure and hyperkalemia well with low dose 

thiazide and have healthy pregnancy without materno - fetal complication 
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 ازنــــدرانـوم پـــزشــكـــــي مـــمجـــلـــــه دانــشــــگاه عـــلــ

 (194-193)   2931سال    آبان    241بيست و ششم   شماره دوره 

 191     2931، آبان  241شماره  مجله دانشگاه علوم پزشكي مازندران                                                                             دوره بيست و ششم،              

 گزارش مورد

  با الهس 53 زن یک در گوردون سندرم مورد یک گزارش
 ترم نوزاد و طبیعی حاملگی

 
      1زهرا کاشی

      ۲عطیه مخلوق 
   ۳عذرا اخی 

 ۴عادله بهار    

 چكیده
عملکررد بیییری کلیر  و اسریدوز  هیپرتانسیون، ،افزایش حجم ،اتوزوم غالب با هیپرکالمی فامیلی یک سندرم سندرم گوردون

 .شودنیز نامیده می  IIسودوهیپوآلدوسترونیسم تیپ ،پایینو رنین ال میمولاً نرممتابولیک است ک  با توج  ب  آلدوسترون 
بالا، اکلامپسی و مرگ جنرین فشارخون سال  2گردد ک  با سابق  باردار میرفی می سال  53یک خانم در مطالی  حاضر 

متیردد، برا تشر ی   هرا افزایش پتاسیم و اسیدوز متابولیک در آزمایشات مشاهده شد. بیمار پس از بررسری .مراجی  کرد
یافت  جالب در بیمار، حاملگی موفق و ترم و تولد یک نوزاد دختر سرالم  تحت درمان با تیازید قرار گرفت. سندرم گوردون

 پس از تش ی  و درمان با دوز کم تیازید بود.
بالا و هیپرکرالمی  ن فشارمی توابود و در این موارد  گوردونو پتاسیم بالا باید ب  فکر سندرم  در هر بیمار با فشار خون

 دوز کم تیازید کنترل کرد و حاملگی را بدون عارض  مادر  و جنینی پیش برد.را با 
 

 ، سندرم گوردونکیمتابول دوزیاس، فشارخون ثانوی ، کاذب سمیپوآلدوسترونیهواژه های کلیدی: 
 

 مقدمه
درصد جمییت دنیا از فشرار خرون برالا   22حدود 

ایرن میرزان در کشرورها  در حرال برند. شریانی رنج می
درصد علت فشار  3-51درصد است. تنها  51-53توسی  

درصد مررگ  55-53. (5 -5)خون بالا از نوع ثانوی  است
بر  دلیرف فشرار خرون برالا در دنیرا  2115و میرها در سال 

روقری ع -هرا  قلیریفشار بالا خطرر بیمرار  .اتفاق افتاد
شررامف بیمررار  عررروق کرونررر، نارسررایی احتقررانی قلررب، 

ها  مغز  هموراژیک و ایسکمیک، نارسایی کلی  سکت 
سرندرم  .(4)کنردو بیمار  عروقی محیطی را دو برابر می

گوردون یرک اخرتلال نرادر فشرار خرون برالا  ارثری و 

 :فشار بالاعلاوه بر اتوزومال غالب است ک  مش ص  آن 
عملکرررد بیییرری کلیرر  و هیپرکررالمی، افررزایش حجررم، 

رغرم ایرن کر  اسیدوز متابولیک است کر  میمرولاً علری
هیپرکررالمی برر  علررت افررزایش اولیرر  سررط  آلدوسررترون 

رانرری رنررین، سررط  خررونی اسررت، امررا در اثررر کرراهش جی
لررربا بررر  ایرررن سرررندرم شرررود آلدوسرررترون نرمرررال مررری

 .(3)شرودنیز نامیرده مری  IIسودوهیپوآلدوسترونیسم تیپ
نرروع  -5( برر  دو دسررت : PHAسودوهیپوآلدوسترونیسررم )
نروع دو: سرندرم گروردون یرا  -2یک: فرم کلاسریک و 

 شود.سندرم شانت کلر تقسیم می
 

  E-mail: doctor_bahar2000@yahoo.com                                             مرکز تحقیقات دیابت دانشگاه علوم پزشکی مازندران، :سار  -عادله بهار مولف مسئول: 

 ، ایرانسار  ،دانشگاه علوم پزشکی مازندران ،مرکز تحقیقات دیابت گروه غدد درون ریز و متابولیسم،، استاد. 5

 ، ایرانسار  ،دانشگاه علوم پزشکی مازندران ،مرکز تحقیقات دیابت ، گروه نفرولوژ ،استاد. 2
 ، ایرانسار  ،دانشگاه علوم پزشکی مازندران ،سربانمرکز تحقیقات  ، گروه غدد درون ریز و متابولیسم،دانشیار. 5

 ، ایرانسار  ،دانشگاه علوم پزشکی مازندران ،سربانمرکز تحقیقات  درون ریز و متابولیسم، ، گروه غدددانشیار. 4
 : 53/7/5533 ب :تاریخ تصوی          22/4/5533 تاریخ ارجاع جهت اصلاحات :          25/4/5533 تاریخ دریافت 
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 ارداربزن  کیمورد سندرم گوردون در  کیگزارش 
 

 2931 آبان،  241شماره  دوره بيست و ششم،                                      مجله دانشگاه علوم پزشكي مازندران                                             199

Paver  وPauline  اولین مورد ازPHAII  را در سال

اولرین  5371ولی گروردون در  .(2)دگزارش کردن 5324

فرد  بود ک  یک یافت  کلینیکی جدید را تحرت عنروان 

اسررامی دیگررر ایررن  (.7)سررندرم گرروردون گررزارش نمررود

سندرم هیپرکالمی مقاوم ب  منیرالوکورتیکوئید و سرندرم 

 71، تراکنون PHAIIپرس از توصری   شنت کلر اسرت.

گررزارش شررده  Salt wastingهررا  مررورد از سررندرم

چهار زیرر گرروه از سرندرم گروردون گرزارش  .(8)است

شده است ک  انواع آن بر  لوکروژ ژن موتاسریون یافتر  

 بستگی دارد. این چهار ساب تایپ شامف: 

 ، 1q31-42 ساب تایپ -5

 ، 17p11-q21 ساب تایپ -2

 و 12p13 ساب تایپ -5

 شناخت  می باشند. فرم نا -4
 

، فقردان PHAIIتر میتلایان بر  اساژ مولکولی بیش

اسررت کرر   WNK4یررا  WNK1موتاسرریون فانکشررنال 

هرا  ها و دیگر بافتکوترانسپورتر کلر از دیستال نفرون

 ها  آزمایشرگاهیکنند. از دیگر یافت تلیالی را کنترل میاپی

نرمال،  این بیماران هیپرکالمی، اسیدوز متابولیک، سدیم

 آلدوسترون و رنین نرمال تا پایین است. سطوح آلدوسرترون

شرود. دفرن نمرک پایین در بیماران سیب هیپرکالمی مری

نداشرت  و احتمررال هیپرکلسریور  وجررود دارد. مکانیسررم 

و   Naclهرا هیپرکالمی، ناشی از افزایش فیالیت کانرال

و  Kاست ک  با کاهش فیالیت کانال هرا   Naنیز کانال 

اخرتلال الکترولیتری و  ش دفن پتاسریم همرراه اسرت.کاه

فشارخون بالا برا محردودیت مصررد سردیم روزانر  در 

و دوز پایین تیازید قابف کنترل خواهد 20mmol/l حدود 

 بود. این بیماران در تمام بول عمر نیازمند درمان هستند.

تر بیماران تا زمان نوجوانی بدون علامت هستند واز بیش

هردد از ارائر   .(3،3)شرودخون ظراهر مریآن زمان فشار

گزارش مورد حاضر، میرفی بیمرار  بروده اسرت کر  برا 

 حاملگی مراجی  نمود. فشارخون بالا و هیپرکالمی قیف از

 درمران تشر ی  و علرت اهمیت گزارش ایرن بیمرار بر 

چنرین هم .بالا قیف و حین حاملگی است فشارخون صحی 

 هررا  دیگررر غیررر ازبایررد در ن ررر داشررت کرر  تشرر ی 

می توانرد  حین باردار ، مزمن فشارخون و اکلامپسیپره

  باشد. ان در باردار عامف افزایش فشارخون بیمار
 

 بیمار معرفی
ا  بررود کرر  جهررت کنترررل قیررف از سررال  53بیمرار خررانم 

برراردار  مراجیرر  کرررده بررود. سررابق  سررقی جنررین برر  دلیررف 

سال قیف از مراجیر ، داشرت. بیمرار بر  علرت  2اکلامپسی، پره

برا دارو (بر   وهیرج مترریلیم 541/ 31و فشرارخون برالا )پتاسیم 

 در شررح حرال بیمرار، فوق ت ص  غدد ارجاع شده برود.

پردربزرگ و یرا مرادربزرگ چنرین  هیچ یک از والدین،

بیمار در هنگام مراجی ، تحت درمان  .مشکلی را نداشتند

با متیف دوپا بود و دارویری کر  منجرر بر  افرزایش سرط  

کررد. در آزمایشرات هنگرام پتاسیم گردد، مصررد نمری

بیمار جهت بررسی علت  مراجی ، کراتینین نرمال داشت.

یپرکالمی، بستر  گردید. پس از قطرن فشار خون بالا و ه

متیف دوپا، آزمایشرات انجرام شرد کر  نترایج در جردول 

 ارائ  شده است. 5شماره 
 

 ات انجام شده بیمار در حین بستر آزمایش :1جدول شماره 
 

 مقدار نرمال گزارش پارامتر
 meq/l543-553 552 سدیم
 meq/l 3-3/5 4/2 پتاسیم 

 mg/dl5/2-5/2 8/5 اسید اوریک 
 mg/dl 2/51 – 7/8 4/3 کلسیم 
 mg/dl 5/4 – 3/2 5/5 فسفر

 mg/dl 3-4 3 آلیومین 
 micIU/ml     5/42- 4/4 <3/1 رنین -پلاسما  

 Pg/mL  551  -41 533 آلدوسترون

ACTH 4/58 Pg/mL  5/25  -2/7 

 nmol/L 352   -575 223 صی  8کورتیزول 
PH 53/7 -43/7 51/7 خون شریانی 

Pco2 4/58 41 
HCO3 3/57 24 

Anion gap  52-8 
H+ 5/43 meq /d   41- 21 

 115/5 -151/5 5121 وزن م صوص ادرار
PH 3-3 3 ادرار 

FENa 28 meq/24h211-73 
FEK 7/25 meq/24h521-23 

Protein urine  525 mg/24h531-5 
Creatinine urine 343 mg/24h5811-211 

FECA 553 mg/24h 511-511 
Urine osmolality 823 mosm/kg 5211-211 

TSH 3/5 mIu/l7/4- 27/1 
T4 3/2 micg/dl54-2/4 
 mg/dl43-53 52 اوره

 mg/dl3/1 -3/1 7/1 کراتینین
 mg/dl33-71 87 قند

 g/dl          5358 -5251 52 هموگلوبین
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 و همکارانزهرا کاشی      

 192     2931، آبان  241شماره  مجله دانشگاه علوم پزشكي مازندران                                                                             دوره بيست و ششم،              

 گزارش مورد

سونوگرافی شکم و لگن، بیییی برود. برا توجر  بر  

ون و کرورتیزول، کرراتیتین، اوره و آزمایشات، آلدوستر

سرردیم سرررم نرمررال و پتاسرریم سرررم افررزایش یافترر  بررود. 

تر از ساعت  کم 24چنین پتاسیم، سدیم و کلسیم ادرار هم

حد نرمال، اسرمولالیتی ادرار بیییری و فشرار خرون برالا 

برا  جهت بیمار، تش ی  سندرم گوردون گباشرت  شرد.

ک، پر هزین  بود و در توج  ب  این ک  انجام مشاوره ژنتی

دسترژ نیز نیوده و از سو  دیگرر برا توجر  بر  ایرن کر  

آزمایشات بیمار جهت تش ی  سندرم گوردون، واض  

ارزیابی ژنتیک انجام نشد. برا  کنترل فشار خون و  بود،

گرم روزان  میلی 23پتاسیم بیمار قرص هیدروکلروتیازید 

یم سررم شروع شد. دو هفت  پس از شرروع درمران، پتاسر

اکری والان در لیترر گرزارش شرد و فشرار میلی 8/5بیمار 

  مترر جیروه رسرید. اجرازهمیلری 21/513خون بیمرار بر 

باردار  ب  بیمار داده شد. پس از شروع باردار ، قررص 

میلی گررم روزانر  جهرت  3/52هیدروکلروتیازید با دوز 

بیمار ادام  یافت. فشار خون و پتاسیم بیمار بی حراملگی 

رل شده باقی ماند. میزان تغییرات فشارخون بیمار بین کنت

 متر جیروه و مقردار پتاسریم برینمیلی 521/ 21تا  21/513

اکرری والان در لیتررر متغیررر بررود. نتیجرر  میلرری 5/3-2/5

باردار ، نوزاد دختر سرالم و تررم برود. پرس از زایمران، 

میلی گررم روزانر  جهرت کنتررل  23مجدداً دوز دارو ب  

و پتاسیم در محردوده نرمرال، افرزایش یافرت. فشار خون 

برادر بیمار، یک سال پس از تش ی  بیمار، با شرکایت 

بر  پزشرک مراجیر  افزایش فشار خرون و افرزایش پتاسریم، 

کرده بود و با توجر  بر  سرابق  ذکرر شرده در خرواهر بیمرار 

فشارخون و پتاسیم او و نیز تیازید شروع شده بود ک  جهت ا

   .ب  خوبی کنترل گردیده بوداین دارو نیز با 
 

 بحث
اولررین گررزارش از یررک بیمررار بررا فشررارخون بررالا و 

گوردون دومرین بیمرار  (.5)بود 5321هیپرکالمی در سال 

ین اما پس از آن چنرد .(8)گزارش کرد 5324را در سال 

خانواده استرالیایی و موارد  نیز در کشورها  دیگرر برا 

فامیرف گرزارش شرده از  .(51)این سندرم گرزارش شردند

فرانسرر  فرررم بسرریار خفیرر  از بیمررار  را داشررتند کرر  بررا 

 ها  انجام شده، مش   گردید ک  آن ها همراهریبررسی

ژنوتیررپ و فنوتیررپ مجزایرری نسرریت برر  بیمرراران دیگررر 

-در سندرم گوردون، کوترانسرپورتر سردیم .(55)داشتند

سرریب بازجرربب سرردیم و کلررر( و فیالیررت  NCCکلررر )

سریب بازجربب  ENaCLها  سدیمی اپی تلیالی )کانال

سرردیم( افررزایش یافترر  و بازجرربب پاراسررلولار کلررر نیررز 

ها  پتاسیمی کلیرو  افزایش می یابد، ولی فیالیت کانال

(ROMKکرر  سرریب دفررن پتاسرریم مرری )ش گررردد، کرراه

یابد. لبا افزایش بازجبب نمک و کاهش دفن پتاسیم می

برر  ترتیررب منجررر برر  افررزایش فشررار خررون و هیپرکررالمی 

در این بیماران سط  رنین پرایین اسرت،  .(52-52)شودمی

چون فشار خون بالا، ترش  رنین را مهار می کند. سرط  

ب  دلیف سرط  پرایین رنرین،  ادرار  و سرمی آلدوسترون

پایین است، هر چنرد کر  هیپرکرالمی تمایرف دارد سرط  

  آلدوسترون را افزایش دهد.

درمان با دوز پایین تیازید، تمامی ت راهرات سرندرم 

را مهررار،  NCC کنررد، زیررراگرروردون را بررر برررد مرری

تر  را با پتاسیم جا بازجبب نمک را مهار و سدیم بیش

 maxiهرا  پتاسریمی بریرق کانرالکنرد کر  از ب  جا می

با توج  ب  توضی  فوق، بی حاملگی،  .(57)شودانجام می

دوز دارو  تیازیررد کرراهش یافترر  و در مرحلرر  پررس از 

ا افزایش م تصر دوز دارو، فشار خون و پتاسیم زایمان، ب

 بیمررار کنترررل شررد. مشرراب  بیمررار گررزارش شررده توسرری

Kostakis ID  و همکاران، بر  دنیرال قطرن کوتراه مردت

مصرفی تیازید، دچار افزایش م تصرر   low doseدارو 

  (.57)فشارخون و تغییرات م تصر پتاسیم شد

ناموفق بود  حاملگی اول بیمار ب  دلیف پره اکلامپسی

و حاملگی دوم کر  پرس از تشر ی  و درمران صرحی  

شروع شد، بدون مشکف و با فشار خرون کنتررل شرده ترا 

انتها ادام  یافت و حاصف آن نوزاد دختر ترم و سالم بود. 

، اولررین مررورد 5387در بررسرری انجررام شررده در سررال 

حاملگی همراه با سندرم گوردون کنترل شده با مصررد 
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در جسرتجو  انجرام شرده  .(2)گردید دیورتیک گزارش

در منابن، مورد دیگر سندرم گروردون و براردار  موفرق 

مشراهده نشرد. برر  عیرارتی شراید دومررین مرورد گررزارش 

باردار  موفق در سندرم گوردون، بیمرار گرزارش شرده 

با توج  ب  این ک  انتقال سرندرم گروردون، حاضر باشد. 

ترر رود منسروبین مسرناتوزومال غالب است، انت رار مری

هرا  مربروب بر  بیمرار  را داشرتند، بیمار ک  موتاسریون

ت رراهراتی از قییررف فشررار خررون یررا هیپرکررالمی را نشرران 

گیرر  دادند و احتمالاً با تش ی  فشار خون اولی  پیمی

شردند. در عررین حرال مشرراب  برا بیمررار حاضرر، بیمررار مری

و همکراران در سرال  IOANNTSگزارش شرده توسری 

ا  از اقوام میتلا ب  سندرم گروردون نیز هیچ زمین  2155

،  یما پس از تشر  ماریاما در ب (.57)در خانواده نداشت

مشکف در برادر او ک  بیلت فشرار خرون برالا  نیمتوج  ا

  یلبا لازم است پرس از تشر  میمراجی  کرده بود شد

 .رنردیقرار گ یابیتحت ارز کیسندرم حداقف اقوام درج  

  هرا، احتمرال فرم IOANNTSتوج  ب  مرورد گرچ  با 

را در افراد بردون   ماریژن مسئول ب ریمتغ انیب ایناکامف 

 براسراژ مطالیر  حاضرر، (.57)رد کرد توانینم یلیسابق  فام

توصی  کلی بر این است ک  در هر بیمار با فشارخون بالا 

و هیپرکالمی، بدون ارزیابی تش یصری، درمران دارویری 

احتمال فشارخون ثانویر  بر  ویرسه سرندرم  شروع نشده و

در بیمراران برا سرندرم گروردون،  گوردون مد ن ر باشد.

توان فشارخون را با دوز کم تیازید کنترل کررد و در می

ها، باردار  را بدون عارض  مادر  و جنینی برا دوز خانم

 کم تیازید با موفقیت پیش برد.
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