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   مورد پانكراتيت مزمن فاميليال2گزارش 
  

         يدهكچ  

  
: از جملـه  . باشـد   تواند داشته     يك بيماري التهابي نادر است كه علل مختلفي مي        پانكراتيت مزمن   

  ]Divisum] .1هيپرتري گليسريدمي پانكراس . مصرف زياد الكل، هيپرپاراتيروئيديسم
  .توان پانكراتيت مزمن را به انواع زير تقسيم بندي كرد مي

، )اي  تغذيـه (مت پـانكراس، تروپيكـال      ليتوژنيك، انسدادي، التهابي، خود ايمني، فيبروز بدون علا       
  ).فاميليال(ارثي 

شـود كـه بـا يكـديگر نـسبت فـاميلي               ساله اشاره مي   16 و   5 مورد بيمار دختر     2در اين جا به     
و هر دو با علائم درد اپيگاسـتر بـا انتـشار بـه پـشت و تهـوع و                    ) دختردايي، دخترعمه (داشته  

با تشخيص پانكراتيت مزمن    . اند  قرار گرفته استفراغ طولاني مدت مراجعه كرده و تحت بررسي         
 و پانكراتوگرافي قـرار گرفتنـد كـه در هـر دو مـورد اتـساع و       ERCPهر دو بيمار تحت انجام      

  هر دو بيمار تحت عمل جراحي . نامنظمي مجراي پانكراتيت همراه با سنگ مشاهده شد
 
(Fery Procedure) Longitudinal Roux-en-y Pancreaticojejunostomy 
 

   .قرار گرفته و علائم آنها بعد از جراحي بر طرف شده و بهبودي يافت
  

  پانكراتيكوژژنوستومي، پانكراتيت مزمن فاميليال:  كليديواژگان
  

  20/11/87 :           تاريخ پذيرش مقاله 30/10/88 : تاريخ اصلاح نهايي          23/7/87 :تاريخ دريافت مقاله
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                                    مقدمه              
  

هاي مزمن فرم ارثي آن است كه اولين بار در            يكي از انواع پانكراتيت   
 ـ    ].3[ توصيف شده است   1952سال   طـور تيپيـك در     ه   اين بيمـاران ب

كنند كـه در بررسـي        سنين كودكي با درد شكم به پزشك مراجعه مي        
در . شـود    آنها ديـده مـي     انجام شده نقاط كلسيفيكاسيون در پانكراس     

اين بيماران اختلال عملكرد پـانكراس حالـت پيـشرونده داشـته و از              
 40. (طرفي ريسك ايجاد بدخيمي پانكراس نيز در آنهـا بـالاتر اسـت       

  ].2[)  سال5 بيشتر بعد از درصد
نحوه انتقال بيماري بصورت اتوزومال غالب بـوده و ميـزان نفـوذ ژن              

  .ست گزارش شده ا درصد80مربوطه 
 سـبب   7 در كرومـوزوم     q35در اين بيمـاران موتاسـيون در جايگـاه          

 ـ Argجايگزيني    شـده و ايـن امـر        PRSSI در ژن    Hisجـاي   ه   ب
شود، لذا فعاليـت برتئولينيـك        باعث مهار غيرفعال شدن تريپسين مي     

تريپسين بدون كنترل ادامه يافتـه و سـبب تخريـب نـسج پـانكراس               
)Auto destraction (3و2و1[شود  مي[  

شناسي در اين نوع پانكراتيت مزمن مشابه ساير انـواع            هاي بافت   يافته
  :بوده و عبارتند از

هـاي كربنـات كليـسم كـه معمـولاً            لبولر، تشكيل سـنگ    فيبروز پري 
  ].1[علامت وجود بيماري پيشرفته است 

و  ترين علامت پانكراتيت مزمن درد اپيگاستر با انتشار به پـشت           شايع
  ]4و1[. اشتهايي است همراه آن بيترين علامت  شايع

شـود   معمولاً اولين روش تصويربرداري كه در اين بيماران استفاده مي      
  ]1. [سونوگرافي است

هاي زيـر بـه نفـع تـشخيص پانكراتيـت مـزمن               در سونوگرافي يافته  
  :باشد مي

اتساع مجراي پانكراس، نقايص پرشـدگي در داخـل مجـرا، تغييـرات             
  .كيستيك
 )staging(بنـدي    لايي بـراي تـشخيص و درجـه       تاندارد ط روش اس 

  ]1[.  استERCPپانكراتيت مزمن 
 ـ        دليـل وجـود سـنگ يـا        ه  علت ايجاد درد افزايش فشار داخل مجرا ب

لذا كاهش فشار مجرا بـه هـر طريـق          ] 5و1[. باشد  تنگي در مجرا مي   
رغـم   اما علي . واند سبب بهبود درد شود    ت  مي) اندوسكوپيك يا جراحي  (

توانـد پيـشرفت كنـد،     سيون مجرا پانكراتيت بـاز مـي    جراحي و دكمپر  
درمان جراحي و دكمپرسيون نيز زماني مؤثر است كه قطـر مجـرا در              

 برخـي از عـوارض      ]6 [.متـر باشـد      ميلـي  7-6نقطه حداكثر پـيش از      
  :پانكراتيت مزمن عبارتند از

سـوء تغذيـه و كـاهش        -اعتياد به مواد مخدر بدليل وجود درد مـزمن        
براي تـشخيص پانكراتيـت مـزمن       .  عدم تحمل گلوكز   وزن، ديابت و  

اســي بــه انــدازه پانكراتيــت حــاد گيــري ســطح آمــيلاز پانكر انــدازه
هـايي كـه فعاليـت اگزوكـرين          تـوان از تـست      مي. كننده نيست  كمك

كنند كمك گرفت از جمله تست بنتيروميد         گيري مي   پانكراس را اندازه  
)Bentiromide ( و تست شيلينگ(Schilling).  

  
 شيلينگتست                                       

  
از . شـود   جذب كوبالامين انجام مي    اين آزمون جهت بررسي علل سؤ     

اي و    آنجايي كـه جـذب كوبـالامين نيـاز بـه مراحـل مختلـف معـده                
توانـد ارتباطـات ايـن        پانكراسي و فرايند ايلئوم دارد، ايـن تـست مـي          

پروتئـاز   اتيت مزمن در نتيجه كمبـود     در پانكر . مراحل را نيز بيان كند    
شود در نتيجه      انجام نمي  Rپانكراسي، جداسازي كوبالامين از فاكتور      

در واقع اين تست عملكرد اگزوكرين      . شود  جذب كوبالامين مختل مي   
  .كند بررسي مي. پانكراس را در مرحله پانكراسي جذب كوبالامين

: دارد از قبيـل   پيش آگهي اين بيماران به يك سري عوامـل بـستگي            
. اتيولوژي، عوارض ايجاد شده، سن بيمار و سطح اجتماعي اقتـصادي          

تـر از افـراد      توان گفت طول عمر اين بيمـاران كوتـاه          طور كلي مي  ه  ب
  ]2و1[. عادي است

درمـان مـديكال يـا طبـي شـامل          : درمان اين بيمـاران عبارتـست از      
ــد ــزيمضـ ــويز آنـ ــاي   درد، تجـ ــويز داروهـ ــانكراس، تجـ ــاي پـ   هـ
ــلياك  ضدتر ــبكه ســــ ــوك شــــ ــانكراس، بلــــ ــح پــــ    شــــ

)Celiac plexus never block ( هـاي   با تزريق الكل، درمـان
ــامل  ــكوپيك شـ ــانكراس، stentاندوسـ ــراي پـ ــذاري در مجـ    گـ

هاي جراحي متنوعي  روش] 1[. ها اسفنكتروتومي و خارج سازي سنگ    
كار رفته است كه اسـاس همـه آنهـا كـاهش فـشار              ه  نيز تا به حال ب    
  .است) decompression(س مجراي پانكرا

 روشــي را توصــيف كــرد كــه در آن دم Puestow 1956در ســال 
شد و تنه پانكراس بداخل ژژنوم كه در مجاورت آن            پانكراس قطع مي  

  ]5و1[. شود شد انواژينه شده و آناستوموز مي قرار داده مي
 روش فوق را به اين صورت تغيير داد كـه وي            Frey 1987در سال   

كـرد و قـسمتي از سـر          ر تمام طول روي مجرا بـاز مـي        پانكراس را د  
 Longitudinalيك  داشت و پانكراس را تا رسيدن به مجزا برمي
Pancreaticojejunostomy   5داد كه در يـك بررسـي        انجام 

  ]5. [ موارد اين روش باعث كاهش درد شده است درصد87ساله در 
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 1388زمستان،4؛ شماره27دوره/مجله علمي سازمان نظام پزشكي جمهوري اسلامي ايران

 رفي بيمار                                           مع
  

 سـالگي دچـار سـرفه، درد        5/1 ساله كه از سـن       5كودك  : بيمار اول 
درد شـكم در ناحيـه اپيگاسـتر     . قراري و يبوست بوده اسـت       شكم، بي 

كشيده و به صورت گهگاه با تهوع و استفراغ            مي  بوده كه به پشت تير    
 4 سال قبل از مراجعه به اين مركز در سـن            1بيمار  . همراه بوده است  

 در شهرستان با تـشخيص شـكم حـاد جراحـي تحـت عمـل                سالگي
اي به جز التهاب اطـراف پـانكراس در          لاپاراتومي قرار گرفته كه يافته    

بيمار سابقه پانكراتيت مزمن را در دختر و پـسر          . وي ديده نشده است   
  .عمه خود داشته است

بـه جـز يـك      (در معاينه فيزيكي يافته كلينيكي خاصي نداشته اسـت          
در آزمايـشات انجـام شـده نيـز         ). اتومي عمل جراحي قبل   اسكار لاپار 

 و آمـيلاز    800>آمـيلاز بيمـار     (آميلاز و ليپاز بالاتر از نرمال داشـت         
در . ساير پارامترها در محدوده طبيعي گزارش شدند      ).  بود 90<نرمال  

CXR        از بيمـار تـست عـرق       .  افيوژن پلور سمت چپ داشـته اسـت
نيـز بـه عمـل آمـد كـه          ) CF( و رد فيبـروز كيـستيك        R/Oجهت  
  .اي در جهت تأييد آن بدست نيامد يافته

تحت عمل جراحـي بـه      ) فاميليال(بيمار با تشخيص پانكراتيت مزمن      
ــيFrey  procedureروش   Longitudinal يعنــ

Pancreaticojejunostomy صورت  ه   بRoux-en-y   قـرار 
بـه   Pancreatography گرفت در حين عمـل جراحـي از بيمـار         

. كه تنگي و اتساع متعدد در مجراي پانكراتيك مشاهده شد         عمل آمد   
  .داد گزارش پاتولوژي بعد از عمل شواهد پانكراتيت مزمن را نشان مي

 ساله كـه بـا شـكايت دردهـاي مـزمن اپيگاسـتر              16دختر  : بيماردوم
درد به ناحيه پشت انتشار داشـته و گـاه بيمـار را از              . مراجعه كرده بود  

ت و گهگاه با اسـتفراغ صـفراوي همـراه بـوده       كرده اس   خواب بيدا مي  
 سال قبل از مراجعه به مركز، بيمار تحت بررسي قرار گرفتـه             2. است

بود كه جهت وي پانكراتيت مزمن مطرح شده بود و در همـان وقـت               
تحت عمـل   ) Pseudocyst(دليل وجود كيست كاذب پانكراس      ه  ب

ه سـابقه   در خانواد .  قرار گرفته بود   Cystojejunostomyجراحي  
دردهاي مشابه در برادر ونيز دختر دايي بيمار وجود داشـته اسـت كـه     

در معاينـه   . جهت آنها نيز تشخيص پانكراتيت مزمن مطرح شده بـود         
شـكم نـرم و     . خـورد   فيزيكي اسكار جراحي لاپاراتومي به چـشم مـي        

  .بدون تندرنس بود
لا سـاير   جز آميلاز سرم بـالا و ليپـاز بـا         ه  هاي آزمايشگاهي ب    در يافته 

بيمار در مركز ديگري تحت     . پارامترها در محدودة طبيعي قرار داشتند     
ERCP      قرار گرفته بود كه در آن اتساع شـديد مجـراي پانكراتيـك 

  .هاي متعددي در مجراي پانكراس گزارش شده بود همراه با سنگ

تحـت عمـل    ) فاميليـال (اين بيمار نيز با تشخيص پانكراتيـت مـزمن          
 Longitudinal يعنـــي Fery Procedure جراحـــي

Pancreaticojejunostomy    به صورت Roux-en-y   قـرار 
در هر دو بيمار فـوق، پـس از عمـل جراحـي بيمـار بـا حـال                   . گرفت

درد شكم در هر دو بيمـار از بـين رفتـه و             . عمومي خوب مرخص شد   
 سال از عمـل  3سرفه نيز در بيمار اولي از بين رفته است و اكنون كه            

 كيلـوگرم افـزايش وزن و مـورد         20مورد اولي   . ذشتهجراحي هر دو گ   
گـزارش پـاتولوژي بعـد از عمـل         .  كيلوگرم افزايش وزن دارد    10دوم  

  .داد شواهد پانكراتيت مزمن را نشان مي
  

               بحث                                    
  

) رثـي ا(هاي مزمن، پانكراتيت مزمن فاميليـال      يكي از انواع پانكراتيت   
هـاي مـسئول آن تـا حـدودي           است كه اساس ژنتيكـي و موتاسـيون       

ترين علامت اين بيماري درد شـكمي         شايع ]3و2و1[. اند  شناخته شده 
  ]4و1[. اشتهايي است در ناحيه اپيگاسر با انتشار به پشت همراه با بي

وجود درد مزمن شكم سبب روي آوردن بيمار به داروهاي ضـد درد و   
اي كه يكي از عوارض اين بيماري را اعتياد           ه گونه گاه مخدرها شده ب   
جهت كنترل    لذا تلاش در   ]1 [.توان به حساب آورد     به مواد مخدر مي   

ويژه ه ب. اي داشته باشد تواند اهميت ويژه    علايم و درد اين بيماري مي     
هـاي مختلفـي    از روش. كند آنكه اين بيماري در سنين پايين بروز مي       

 ايـن بيمـاران اسـتفاده شـده اسـت كـه از              جهت كنترل علايم و درد    
هـاي    تجـويز آنـزيم   : تـوان اشـاره كـرد       ها مي   هاي طبي به اين     روش

 گذاري stentپانكراس، بلوك شبكه عصبي سلياك با تزريق الكل و        
  .در مجراي پانكراس از طريق اندوسكوپ

هاي جراحي نيز جهت كنترل درد اين بيماران اسـتفاده شـده             از روش 
 دكمپرسيون و كاهش فشار در داخل مجراي پانكراس         كه اساس آنها  

ها بر حسب نوع تكنيك معايب و محاسن         هر كدام از اين روش    . است
 روش مناسبي جهـت كنتـرل       Frey  روش. خاص خود را دارا هستند    

تواند سـبب حفـظ عملكـرد پـانكراس           علايم اين بيماران است و مي     
  ]10و9و8[. شود

كراتيت مزمن ارثـي در مركـز درمـاني،         دو بيمار ذكر شده مبتلا به پان      
ــران ( ــريش تهـــ ــهداي تجـــ ــتان شـــ ــا روش) بيمارســـ   و بـــ

Fery Procedure ــل ــت عمــ  Longitudinal تحــ
Pancreaticojejunostomy    به صورت Roux-en-y   قـرار 

. گرفتند كه در هر دو مورد علايم و درد شكمي بيماران بهبـود يافـت             
 سـال و بيمـار      3 اول   در زمان نگارش مقاله كه از عمل حراجي بيمار        

هاي انجام شده شواهدي دال بر عود         گذرد در پيگيري     سال مي  2دوم  
  .علايم مربوط به پانكراتيت در آنها ديده نشده است
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