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ديستروفي عضلاني يك عارضه ژنتيك است كه باعث ضعيف شدن ماهيچه هاي كمك كننده حركات بدن مي 

اين . لازم براي ماهيچه هاي سالم نمي باشند پروتئينافرادي كه اين بيماري را دارند قادر به ساختن . شود

علايم . دن را از دست مي دهند بيماران در طي زمان به تدريج توانايي انجام كار هاي شبيه راه رفتن و بلند ش

انواع مختلف از ديستروفي . اين بيماري ممكن است در نوزادي و يا ديرتر و حتي در بزرگسالي شروع شود

  .عضلاني وجود دارد كه گروه هايي از عضلات را درگير مي كنند

  

  ) : Duchene muscular dystrophy(   ديستروفي عضلاني دوشن

به نام  پروتئينشايعترين نوع بيماري ديستروفي عضلاني مي باشد و مشكل اصلي در ژني مي باشد كه يك  

اين بيماري پسرها را در گير مي كند . در شكل و قدرت ماهيچه نقش دارد  پروتئيناين . ديستروفين را مي سازد

اين . دارند  ويلچراران نياز به سال بيم 10- 12علايم بيماري شروع مي شود و اغلب در سن   2- 6و از سن 

مي شوند به طوري كه نياز به ويزيت مداوم متخصص قلب و ريه  دچار درگيري قلبي  و ريوي شديدبيماران 

  .و خشكي مفاصل مي شوند   scoliosis ) (اين بيماران همچنين دچار انحناي ستون فقرات . دارند

  

 : Becker muscular dystrophy ) (ديستروفي عضلاني بيكر 

قلب ، ريه ، عضلات و مفاصل .  اين بيماري خيلي شبيه ديستروفي عضلاني دوشن است  پسر ها درگير مي شوند

ديستروفي عضلاني دوشن ممكن است   مبتلا مي شوند تفاوت آن در اين است كه اين بيماري نسبت به بيماران

  .شانس بقاي بيشتري دارند داشته باشد و در نهايتعلايم ديرتر شروع شود و شدت كمتري 

  

مغلوب مي باشد كه تقريبا منحصر به  يك بيماري ارثي وابسته به كروموزوم جنسي ديستروفي عضلاني دوشن

پسرها مي باشد ميزان بروز آن از هر سه هزار تولد پسر يكي مي باشد و توسط موتاژن در ژن ديستروفين ايجاد 

نيكي با مشخصات تاريخچه و معاينه فيزيكي و بالا بودن سطح سرمي كراتين كيناز به مي شود از نظر كلي

گلبول سفيد خون براي غير نرمال بودن ژن ديستروفين بررسي مي  DNAتشخيص مي رسيم و براي تاييد آن 
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ست نياز شود البته در اين بررسي در يك سوم موارد آزمايشگاه نرمال گزارش مي كند و به همين دليل ممكن ا

   .و ايمونوهيستولوژيكال باشد پروتئينبه بررسي بافت ماهيچه از طرق آناليز 

  

                                      

  

درگيري سيستم تنفس است هنوز آگاهي  ،ديستروفي عضلاني دوشن علت اصلي مشكلات اگر چه در بيماران 

پيشرفت هاي اخير در مراقبت بيماران  ديستروفي عضلاني . لازم در مورد طبيعت قابل درمان آن وجود ندارد 

و در حال حاضر تغيير رفتار قابل ملاحظه ، در . تري براي اين بيماران ديده شود دوشن باعث شده آينده روشن

  .بيماران نسبت به سال هاي گذشته به وجود آمده است تيم پزشكي كمك كننده به اين

از دست دادن قدرت . ديستروفي عضلاني دوشن در ارتباط با از دست دادن تدريجي عملكرد عضلات است

دنبال آن ايجاد اتلكتازي مي شود در مرحله ه عضلات تنفسي در مرحله اول باعث از دست رفتن سرفه موثر و ب

بعد بيماران دچار نارسايي تنفسي در هنگام خواب مي شوند و در نهايت در هنگام بيداري نيز بيماران نارسايي 

  .  تنفسي خواهند داشت 

ي ارزيابي تنفسي اين بيماران شامل گرفتن تاريخچه و معاينه فيزيكي ، اندازه گيري عملكرد تنفسي و بررس

  .عارضه هاي تنفسي هنگام خواب مي باشد

اغلب بيماران  ديستروفي عضلاني دوشن از ضعف عضلات تنفسي خودشان تا هنگامي كه سرفه موثر را از دست 

به   آگاه نمي شوند و زماني كه دچار سرفه مزمن و يا پنوموني  در اثر عفونت ويروسي تنفسي مي شوند داده اند 

با اندازه گيري عملكرد ريوي و قدرت عضلات تنفسي ما مي توانيم كمك  يكهحال در .اين مهم آگاه مي شوند 

   .هاي لازم براي سرفه موثر و تهويه تنفسي را براي بيمار پيش بيني كنيم 
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  : توصيه ها

ل اين بيماران به طور منظم ويزيت شود و ئن بايد توسط پزشك آگاه به مساديستروفي عضلاني دوش بيماران

  .دسترسي داشته باشند...... تغذيه و  ازجمله متخصص ريه، قلب ، متخصصينديگرهمچنين اين بيماران بايد به 

وابسته شدند و يا ظرفيت حياتي كمتر از هشتاد در صد پيش بيني پيدا كردند و  ويلچراين بيماران زماني كه به 

  . بايد سالانه دو بار توسط پزشك ريه ويزيت شوند رسيدند ، يا به سن دوازده سال

لازم است توسط پزشك  ويلچرو قبل از وابسته شدن به )  سالگي  4- 6( اين بيماران در ابتداي شروع بيماري  

  ريه ويزيت شوند و تست هاي تنفسي اوليه از آنها گرفته شود

ريوي را دريافت مي كنند هر سه تا شش ماه بايد  بيماران ديستروفي عضلاني دوشن كه درمان هاي متفاوت

  .توسط پزشك ريه ديده شوند 

  .همه بيماران ديستروفي عضلاني دوشن كه نياز به عمل جراحي دارند بايد از نظر قلبي و ريوي ارزيابي شوند

  .آنفولانزا بزنندهمه بيماران ديستروفي عضلاني دوشن بايد واكسن پنوموكوك را دريافت كنند و سالانه واكسن 

  

   :ارزيابي هاي لازم در عملكرد ريوي بيماران

و بيشترين  FEV1و  FVCدر صد اشباع اكسيژن خون توسط پالس اكسي متري ، اندازه گيري مقدارهاي  -

و حداكثر فشار دمي و بازدمي و حداكثر جريان سرفه ، در هر ويزيت )  MMEF(ميزان جريان مياني بازدمي 

   .بايد اندازه گيري شود
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توسط كاپنو گراف و يا ( ميزان فشار دي اكسيد كربن خون در موقع بيداري سالانه بايد اندازه گيري شود  -

  )گازهاي خون 

ديگر تنفسي از قبيل آپنه تنفسي هنگام  همه بيماران در هنگام ويزيت بايد از نظر يافته هاي عارضه هاي -

  . خواب و آسپيراسيون مواد و رفلاكس مري و آسم بررسي شوند

شده اند آزمايشات شمارش كامل خون و غلظت بي كربنات سرم و عكس  ويلچردر بيماراني كه وابسته به  -

  .  راديوگرافي قفسه سينه بايد  سالانه انجام شوند

  

  :تغذيه 

ه در كنار تيم ديستروفي عضلاني دوشن تغذيه داراي جايگاه ويژه اي مي باشد يك متخصص تغذي در بيماران

بيمار باعث حفظ وزن ايده آل براي وي مي شود و نبايد فراموش شود كه چاقي و همچنين تغذيه  پزشكي

 بيمارانو هر دو اينها در . هر دو مي توانند در سلامتي تنفسي فرد نقش داشته باشند)  malnutrition(بد

، ضعيف شدن و مي باشند ) در مجموع هشتاد وهشت در صد بيماران(ديستروفي عضلاني دوشن شايع 

يد ريسك پوكي ئوا داروهاي استردرمان ب. ناهماهنگي عضلات جويدن و بلعيدن مي تواند باعث تغذيه بد بشود

تقريبا يك سوم بيماران در حال غذا خوردن به دليل پريدن . استخوان و چاقي را در اين بيماران افزايش مي دهد

غذا به داخل حلق احساس خفگي را پيدا مي كنند و با پيشرفت بيماري ريسك آسپيراسيون به بالا ترين سطح 

   .مي رسد
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  :توصيه ها

بين وزن ايده آل بيماران با وزن واقعي آنان بايد به طور منظم محاسبه شود و حركت به سمت  در صد فاصله -

  .كاهش اين فاصله ضروري است

  .بيماران بايد توسط يك متخصص تغذيه به طور منظم ويزيت شود -

و . رزيابي شودا) مشاهده بلع مواد غذايي متفاوت ( بلع بيماران هم از نظر تاريخچه اي و هم به صورت عملي  -

  در صورت وجود مشكل آزمايشات تكميلي براي بيماران انجام شود

زماني كه امكان تغذيه مناسب از طريق دهان نباشد ، با تعبيه لوله گاستروستومي براي بيماران تغذيه مناسب  -

  . را از آن طريق بايد انجام داد

  

  :ارزيابي خواب 

علايم در اين . اختلال تنفسي هنگام خواب و هيپوونتيلاسون هستندديستروفي عضلاني دوشن  مستعد  بيماران 

گي در طي روز ، سر درد داد بيدار شدن شبانه ، خواب آلودبيماران به تدريج افزايش مي يابد و افزايش تع

براي بررسي ) تست خواب ( زمان انجام پلي سومنوگرافي . صبحگاهي و به ندرت استفراغ مي توانند داشته باشند

عارضه هاي خواب كاملا تعيين نشده است در يك مطالعه پيشنهاد شده است كه در هنگام خواب با پالس 

  . اكسيمتري درصد اشباع اكسيژن خون ابتدا چك شود و در صورت اشكال در آن تست تكميلي انجام شود
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  :   توصيه ها 

  هنگام خواب از بيماران پرسيده شودوضعيت كيفيت خواب بيماران و علايم عارضه هاي تنفسي در 

مي شوند بررسي سالانه عارضه هاي تنفسي خواب  ويلچرديستروفي عضلاني دوشن كه وابسته به  بيماران در

  .توصيه مي شود

  

    :در گيري قلبي 

كارديومايوپتي عمدتا بطن چپ را در گير مي . ديستروفي عضلاني دوشن درگيري قلب وجود دارد در بيماران

   .كند 

  وجود دارد يديستروفي عضلاني دوشن همچنين ريسك ايجاد آريتمي بطن بيماراندر 

  

  : توصيه 

ديستروفي عضلاني دوشن بايد حداكثر از سن شروع مدرسه  سالانه از نظر قلبي توسط نوار قلب و  بيمارانتمام 

  .اكو كارديوگرافي بررسي گردند
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   درمان

ديستروفي عضلاني دوشن تميز نگه داشتن راه هوايي براي جلوگيري از  بيماران در :تميز كردن راه هوايي

كاهش شانس پنوموني ميزان بستري بيماران در بيمارستان كاهش مي با  .پنوموني و اتلكتازي حياتي مي باشد

در بررسي موثر بودن سرفه ، فشار حداكثري دمي و بازدمي ، حداكثر جريان بازدمي هنگام سرفه و ظرفيت . يابد

 حداكثر جريان هنگام سرفه نسبت مستقيم با توانايي فرد براي پاك كردن. حياتي را مي توان اندازه گيري كرد

. ليتر در دقيقه در ارتباط با عدم كارايي سرفه مي باشد 160و جريان كمتر از . ترشحات از مجاري تنفسي دارد 

هم  160البته نبايد فراموش شود در هنگام عفونت كه عضلات تنفسي عملكرد مناسب ندارند ميزان هاي بالاتر از 

  . هيچ ضمانت كافي به حساب نخواهد آمد

سانتي متر آب بايد وجود داشته باشد تا فرد بتواند سرفه موثر داشته باشد و در صورتي  60حداكثر فشار بازدمي 

تكنيك هاي متعددي براي غلبه براين . سانتي متر باشد سرفه موثر نداريم 45كه حداكثر فشار بازدمي كمتر از 

  ديستروفي عضلاني دوشن مطرح شده است  بيماران درمشكل 

  

   )  : maximal insufflation capacity( ثر ظرفيت انباشت هوا  حداك

بيشترين حجم هوايي است كه با گلوتيت بسته مي توان نگه داشت و تحت تاثير ماهيچه هاي اروفارينكس و 

ديستروفي عضلاني دوشن در انباشت هوا باعث بهتر شدن حركات  بيماران دريك تمرين مداوم . لارينكس است

و از نظر تئوري با توجه به  رفيت انباشت هوا افزايش مي يابدمي شود و بنابر اين حداكثر ظ ريه قفسه سينه و

  .افزايش هواي بازدمي سرفه موثرتر مي شود

   : فرديتكنيك هاي 

ينجيال ، انباشت هوا از تنفس گلوسوفار از جمله مي توانيم داشته باشيم يمي را توسط موارد افزايش ظرفيت د

مكرر هواي جاري بدون بازدم بين آنها ، به كار گيري فشار مثبت توسط ماسك يا كيسه اي كه خود طريق دم 

فرد باد مي كند ، وسايلي كه به طور متناوب فشار مثبت تنفسي ايجاد مي كنند و در نهايت استفاده از دستگاه 

بازدم پر فشار در بيماران را مي توان همزمان با سرفه  با فشار بر . مك كننده باشدتهويه مصنوعي مي تواند ك

  .روي قسمت فوقاني شكم يا قفسه سينه افزايش داد
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   :تكنيك هاي مكانيكي 

دنبال آن يك فشار منفي بازدمي براي فرد ايجاد مي كنند مشابه سرفه ه وسيله اي كه يك فشار مثبت دمي و ب

در اين تكنيك حداكثر جريان بازدمي . ) mechanical insufflation-exsufflation (  عمل مي كنند

اين وسيله  از بستري شدن در بيمارستان و يا احتياج به . ايجاد شده از تكنيك هاي دستي بيشتر خواهد بود

جلوگيري مي ليتر در دقيقه است ،  160تراكئوستومي در افرادي كه حداكثر جريان بازدمي سرفه آنان حدود 

در بيماراني كه تراكئوستومي دارند اين وسيله مي تواند ترشحات مجاري هوايي محيطي را تخليه كند و . كند

چنين بر عكس ساكشن معمولي به بافت پوششي مجاري مو ه باشد بيمار ميبراي از ساكشن معمولي  راحت تر

  .هوايي آسيب نمي رساند

  

mechanical insufflation-exsufflation  

        

  . ده باشد مي تواند كمك كننده باشدبرونكوسكوپي در مراحلي كه اتلكتازي به درمان هاي ديگر جواب ندا

  

   : استفاده از تهويه غير تهاجمي در هنگام شب

ديستروفي عضلاني دوشن مستعد اختلال تنفسي هنگام خواب شامل اپنه انسدادي ، اپنه مركزي و  بيماران

وارض ، توسط تهويه غير تهاجمي مي تواند كيفيت زندگي بيماران را بهبود هيپوكسمي هستند و درمان اين ع

در بيماران ) دم و بازدم ( استفاده از دستگاه تهويه فشار مثبت دو سطحي . ببخشد و مرگ و مير را كاهش دهد

  .  موفقيت آميز بوده است
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  شار مثبت دو سطحيدستگاه تهويه ف

                                   

ديستروفي عضلاني دوشن به هيپوونتيلاسيون مداوم دچار مي شوند به طوريكه در تمام  بيمارانبا گذشت زمان   

بيست وچهار ساعت نياز به حمايت تنفسي دارند چنين بيماراني در گذشته تراكئوستومي شده و تحت دستگاه 

   .مصنوعي قرار مي گرفت در حال حاضر مي توان از دستگاه تهويه غير تهاجمي استفاده كردتهويه 

  

  

  

  . در تعدادي از بيماران نيز در نهايت مجبور به تراكئوستومي و استفاده از دستگاه تهويه مصنوعي هستيم

( از دست مي دهند ديستروفي عضلاني دوشن بعد از اينكه حركت كردن مستقل خود را  بيمارانتقريبا تمام  

دچار اسكوليوز مي شوند و در صورت درمان نكردن اسكوليوز شانس بستري )  معمولا در شروع دهه دوم زندگي 



[11] 

 

بهترين زمان جهت . در بيمارستان اين بيماران افزايش و همچنين كيفيت زندگي در اين افراد كاهش مي يابد

ان داراي عملكرد ريوي قابل قبول باشند و همچنين عمل جراحي در اين بيماران زماني است كه اين بيمار

  .كارديومايوپتي شديد نشده باشد

ديستروفي عضلاني دوشن با استفاده از استروئيد خوراكي توده عضلاني افزايش مي يابد و پسرفت  در بيماران

ه از آن هنوز مورد ولي عليرغم فايده اين دارو به دليل عوارض جانبي  ، استفاد. ماهيچه اي تاخير پيدا مي كند

  بحث مي باشد

  

   :آموزش بيمار و خانواده وي 

به دليل اينكه دچار يك بيماري مزمن مي باشند لازم است خود بيمار و  ديستروفي عضلاني دوشن در بيماران

   .كه رعايت گرددو از نظر ريوي نكات زير لازم است . خانواده وي تحت آموزش هاي لازم قرار گيرند

  طبيعي بيماري شناخت سير

  شناخت نشانه ها و علايم عوارض ريوي بيماري

  اطلاعات لازم در مورد راه هاي درماني كه براي بيمار بكار مي رود 

  وسايل درماني   آموزش مهارت هاي ضروري براي استفاده از

   

رياست كميته آموزش انجمن و  )فوق تخصص ريه متخصص داخلي و( يدكتر سيد حميد رضا معزّ :نويسنده

  حمايت از مبتلايان به ديستروفي

  

  .مطلب با ذكر نام منبع و نويسنده محترم بلامانع است نبرداري از ايكپي 


