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  چكيده

تالاسمي يك نوع اختلال ژنتيكي است كه به علت نقص در سنتز هموگلوبين به وجود  :مقدمه

آيد و باعث اختلال در اريتروپوئز و در نهايت اتساع جبراني فضاهاي مغز استخوان  مي

. عدد اسكلتي در بيماران مبتلاستهاي مت شود كه به نوبه خود عامل ايجاد ناهنجاري مي

هاي صورتي در آنها  افزايش طول عمر اين بيماران باعث گرديده است كه اصلاح ناهنجاري

هاي ارتوگناتيك در اين بيماران، بايد ارزيابي  قبل از انجام جراحي. مورد توجه قرار گيرد

با متخصصين ضمن اين كه همكاري تنگاتنگي . اي صورت گيرد هماتولوژيك همه جانبه

به طور معمول به علت احتمال خونريزي زياد حين . هماتولوژي، قلب و بيهوشي لازم است

يا جراحي سگمنتال  Shavingعمل، جراحي در چند مرحله و جراحي فك بالا به صورت 

شود كه جراحي استئوتومي فك بالا و چانه  در اين مقاله موردي معرفي مي. گيرد صورت مي

  .به تالاسمي ماژور، در يك مرحله صورت گرفته است يك بيمار مبتلا

ساله بود كه مورد شناخته شده تالاسمي ماژور بوده، از  20بيمار خانمي  :ها  مواد و روش

در بررسي صورت گرفته، نامبرده دچار . ها شكايت داشت اختلالات ظاهر صورت و دندان

تفاع يك سوم تحتاني صورت رشد بيش از حد فك بالا در جهات قدامي و عمودي بود، ار

. تر از طبيعي بود بيشتر از مقادير طبيعي بود و چانه از نظر قدامي خلفي در موقعيت خلفي

در فك  pushbackو  impactionپس از بررسي همه جانبه هماتولوژيك قبل از عمل، جراحي 

هاي  رسيبر. در يك مرحله براي بيمار صورت گرفت  Advancement genioplastyبالا همراه

نتايج بعد از عمل در بررسي شش ماهه، به طور . هماتولوژيك پس از انجام عمل تكرار شد

 .كامل با ثبات بود

  .هاي ارتوگناتيك صورتي، جراحي -تالاسمي، اختلالات دنداني :ها كليد واژه
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  مقدمه

]. 1[ترين اختلال ژنتيكي در سر تا سر جهان است تالاسمي شايع

د نباش ها مي اي از هموگلوبينوپاتي سمي مجموعهانواع مختلف تالا

در اين . دنآي وجود ميه كه به علت نقص در سنتز هموگلوبين ب

 يگلوبين هبيماري دو تايپ اصلي وجود دارد كه بر مبناي زنجير

در . دنشو مشخص مي ،شود كه به ميزان كمتري توليد مي

سنتز ، β و در تالاسمي α نسنتز زنجيره گلوبي، α تالاسمي

دو  ،βكاهش سنتز زنجيره . يابد كاهش مي β گلوبين هزنجير

كاهش  ،مشكل نخست]. 1، 2[دنبال خواهد داشته عارضه ب

مشكل دوم كه  و باشد هاي قرمز مي كلي در هموگلوبين گلبول

هاي  آزاد در سلول α تجمع زنجيره گلوبين نيز هست،تر  مهم

پايدار  αزنجيره گلوبين . دنباش گلبول قرمز است كه  مخرب مي

هايي در inclusionگردد كه باعث تشكيل  منعقد مي ،نبوده

هاي حاوي  ولسل هعمد. گردد قرمز مي هاي درون گلبول

inclusion گردند كه منجر به  در مغز استخوان تخريب مي

هاي قرمزي  مقدار زيادي از گلبول. شود ميسازي غيرمؤثر  خون

مابقي  ،در طحال هموليز شده ،شوند كه از مغز استخوان آزاد مي

خون سازي جبراني به اتساع . طول عمر كوتاهي خواهند داشت

 Extraدر كبد و طحال  ،ديدهگرمنجر فضاهاي مغز استخوان 

medullary erthrypoiesis  بنابراين . شود ميديده

كاهش كلي : سه جزء عمده دارد βپاتوفيزيولوژي تالاسمي 

سنتز هموگلوبين، خون سازي غيرمؤثر همراه با تخريب 

intermedullary هاي قرمز و هموليز  ساز گلبول هاي پيش سلول

  ].α]2هاي زنجيره inclusionبالغ حاوي  سلولهاي

ه در نتيجه تعداد زيادي از نقايص ژنتيكي ب βتالاسمي 

د كه از وش ميهاي باليني متنوعي را شامل  د و يافتهيآ ميوجود 

. دنباش  اختلالات شكلي خفيف تا بيماري مخاطره آميز متغير مي

غلب از جهت باليني عملي اكه تعيين دقيق ژنوتيپ  بدين جهت

آنمي (به انواع ماژور  β هاي تالاسمي سندرم ،باشد نمي

cooley( ،intermedia مينور و ،minima بندي  تقسيم

م باليني و راديوگرافيك در يشدت نسبي علا]. 1، 2[دنشو مي

سمي مينور از اين جهت تالا است وتالاسمي ماژور از همه بيشتر 

  .باشد م را دارا مييترين علا   خفيف

هاي راديوگرافيك اين بيماران  به طور معمول، در ارزيابي

گردد كه پروليفراسيون مغز استخوان باعث اتساع  مشخص مي

medulla نازك شدن استخوان كورتيكال، تحليل استخوان ،

در موارد . ده استاسفنجي و كاهش ژنراليزه دانسيته استخواني گردي

همراه با نازك شدن ) diploic )medullaشديد، پهن شدن فضاي 

شود كه اغلب با محو شدن كامل كورتكس  ها ديده مي كورتكس

 هاي استخواني در نگارهspiculeاين ]. 3[خارجي همراه است

  ].4، 5[آورد را به وجود مي hair-on-endراديوگرافيك نماي 

 hyper transfusion ،تالاسمي درمان استاندارد بيماران

گرم در  14تا  10 خون جهت حفظ ميزان هموگلوبين در حد

 ،در بيماران مبتلا به بزرگي طحال. باشد ميليتر  دسي

splenectomy جهت حذف آهن اضافي ]. 6، 7[گيرد صورت مي

chelation therapy اين درمان شامل تجويز . شود تجويز مي

بار در  6يا  5به ميزان  deferoxamineگرم  5/1تا  1 هفتگي

  ]. 8[زيرجلدي آهسته استتزريق هفته به صورت 

درگيري استخوان فك بالا در اين بيماري به صورت پرشدن 

همچنين . شود سينوس فكي در نماي راديوگرافيك ديده مي

rarefaction  همراه با  هر دو فكژنراليزه استخوان آلوئول

ابكولار خشن ديده ها و الگوي تر نازك شدن كورتكس

درگيري اسكلت صورت  ،در تالاسمي ماژور]. 9، 10[شود مي

گردد كه از آن منجر به ناهنجاري شكلي شديدي  ممكن است

تظاهرات تيپيك صورتي . شود ياد مي rodent faceعنوان  به

اي، پروتروژن و  د گونهي، برجستگي زواfrontal bossingشامل 

و ديگر  Open biteهمراه با  هاي قدامي وجود فضا بين دندان

هاي  سن، مدت زمان نشانه ].11، 12[باشد اختلالات اكلوژني مي

و مدت  Splenectomyخوني، زمان  باليني بيماري، ميزان كم

 يدر تعيين شدت اختلالات اسكلت Transfusionزمان درمان 

هاي صورت دخالت دارد و هرچه بيمار  جمجمه و بدشكلي

 ].6[وجود اختلالات صورتي بيشتر است احتمال ،تر باشد مسن

هاي صورتي از نظر اهميت بعد از اختلالات  گرچه ناهنجاري

هاي  ولي جراحي ،پزشكي شديد موجود در اين بيماران قرار دارد

نظر  اصلاحي با توجه به طول عمر بيشتر اين بيماران همواره مد

 هاستخوان برجست ،جهت درمانبه طور معمول . گيرند قرار مي

در غالب ]. 12[گردد فك بالا با چيزل، رانژور يا فرز خارج مي

فك بالا استئوتومي Pushback و  Impactionبراي  موارد،

استخوان اسفنجي فك بالا ]. 2[شود سگمنتال ترجيح داده مي

به . و خونريزي زياد محتمل است ردحالت تخلخل بيشتري دا
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ن مورد نياز انتقال خون در حين عمل و بعد از آطور معمول 

  ]. 12، 13[است

تالاسمي ماژور گزارش  مبتلا بهدر اين مقاله يك بيمار 

فك مورد هر دو  يهاي اسكلت شود كه به علت ناهنجاري مي

  .گرفتجراحي ارتوگناتيك قرار 

  

  ها مواد و روش

ها به درمانگاه  ساله با شكايت از ظاهر صورت و دندان 20خانمي 

 بيمارنامبرده . مراجعه نمود) س( فك و صورت بيمارستان الزهرا

و تحت درمان بود شناخته شده تالاسمي ماژور 

Hypertransfusion  وChelation مورد مشابه در  .قرار داشت

هاي  در بررسي. ديگر خانواده ديده نشد يهيچ كدام از اعضا

مقدماتي مشخص گرديد كه بيمار به دليل ظاهر ناخوشايند 

در . اني شديد مبتلا گرديده استروحي رو اختلالاتصورت به 

رشد بيش از حد  ،ارزيابي باليني صورت گرفته در نماي فرونتال

هاي فك بالا در حالت  فك بالا، ديده شدن بيش از حد دندان

استراحت و ديده شدن قابل توجه لثه در فك بالا موقع خنديدن 

شد  هيچ گونه آسيمتري واضحي در صورت ديده نمي .مشهود بود

اسكلتال منطبق  midlineهاي بالا و پايين بر  دندان midlineو 

ارتفاع بيش از حد  ،در ارزيابي نماي پروفايل .بود
3

تحتاني  1

  )1 شكل( داشت dish faceصورت مشهود بود و صورت نماي 

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  رخ و رخ بيمار قبل از جراحي نيم تصوير .1شكل 

شديد دنداني ديده  crowding ،انيهاي داخل ده در بررسي

هاي نرم دهاني از نظر سلامتي از وضعيت مطلوبي  نشد و بافت

حدود  class II  ،overbiteاكلوژن ،رابطه مولري .برخوردار بودند

 m2  وoverjet  حدود m5 هاي انجام  با بررسي .گيري شد اندازه

ين هاي بالا و پاي معين گرديد كه قوس  study castشده روي 

نياز به  .باشند ميدر مقطع عرضي بر همديگر منطبق 

alignment  وLeveling هاي بالا و  مختصري در مورد دندان

گرديد كه به دليل عدم تمايل به انجام  پايين احساس مي

تصميم به عمل جراحي بيمار بدون  ،ارتودنسي و خواسته بيمار

هاي  در ارزيابي. ارتودنسي قبل از عمل جراحي گرفته شد انجام

هاي خارجي  پهن و كورتكس diploicفضاي  ،راديوگرافيك

پروليفراسيون استخوان اسفنجي در فك بالا به . نازك بودند

 ،بود شدههاي پارانازال منجر  اختلال در پنوماتيزاسيون سينوس

توسط  به صورت بارزيهاي پارانازال  به طوري كه سينوس

هاي  با ارزيابي). 3 شكل( استخوان اسفنجي اشغال گرديده بود

سفالومتريك انجام شده مشخص گرديد كه فك بالا در جهات 

باشد و فك پايين در  قدامي و تحتاني داراي رشد بيش از حد مي

ارتفاع عمودي . قرار داشت طبيعيوضعيت  ازتري   موقعيت خلفي

پلان اكلوزال  .طبيعي بود يك سوم تحتاني صورت بيشتر از حد

و شيب پلان منديبولار بيشتر از حد طبيعي  طبيعيدر محدوده 

  ). Steep mandibular plan(بود 

تصميم  ،هاي باليني و راديوگرافيك با توجه به مجموع يافته

 Advancementبه انجام عمل جراحي فك بالا و 

genioplasty در  .در يك مرحله گرفته شدmodel surgery 

 متر ميلي 3و  impact متر ميلي 9فك بالا به ميزان  ،انجام شده

setback شد .  

هاي لازم  مشاوره ،جهت آماده سازي بيمار براي عمل جراحي

قبل از  .هاي هماتولوژي، بيهوشي و قلب صورت گرفت با گروه

 راديوگرافي قفسه سينه به عمل آمد و مقادير ،عمل جراحي

CBC ،PT ،PTT ،INR هاي فانكشن كبدي مورد  و تست

 5/2وي  INRو  g/dl 3/9 هموگلوبين بيمار. ارزيابي قرار گرفتند

هاي  و همين طور تست CBCديگر مقادير  .گزارش گرديد

  طبق توصيه .قرار داشتند طبيعي هفانكشن كبدي در محدود

دو واحد  ،هماتولوژيست جهت مقابله با خونريزي حين عمل

Pack cell ي به بيمار تزريق گرديد و قبل از عمل جراح

عمل استئوتومي . افزايش يافت g/dl 5/10 هموگلوبين بيمار به

 جراحيبا تكنيك استاندارد و با در نظر گرفتن مدل  I لفورت
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 3و  Impact متر ميلي 9انجام گرديد و فك بالا به ميزان 

  عمل  ،در مرحله بعد ؛گرديد Setbackمتر  ميلي

Advancement genioplasty  متر انجام  ميلي 7به ميزان

 Rigidجهت ثابت سازي فك بالا و چانه از سيستم  .گرديد

fixation روز بعد از جراحي بيمار با حال عمومي  2. استفاده شد

دوره پس از جراحي  .ترخيص گرديد g/dl 9خوب و هموگلوبين 

 ،در بررسي شش ماهه بيمار .دشبدون مشكل خاصي سپري 

بسيار بيمار از نظر روحي رواني در وضعيت نتايج عمل باثبات و 

  ).2 شكل(برد خوبي به سر مي

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  رخ و رخ بيمار شش ماه بعد از جراحي نيمتصوير  .2شكل

  

  

  

  

  

  

  

  

  با مقطع آگزيال و كرونال، نشانگر از بين رفتن كامل سينوس ماگزيلري است CT Scan .3شكل 

  

  بحث

بل از انجام هر كاري بايد ارزيابي در بيماران مبتلا به تالاسمي ق

غالب  .بيمار صورت گيرددر مورد اي  هماتولوژيك همه جانبه

هاي فاسيال مراجعه  بيماراني كه جهت درمان ناهنجاري

تشخيص داده شده است  شاندوران كودكي بيماريدر  ،كنند مي

و  Hyper transfusionدرمان پروتكل  و اغلب تحت

Chelation therapy با مواردي برخورد  يالبته گاه .شندبا مي

بيمار به  ،ها به صورت كامل انجام نشده شود كه اين درمان مي

و به صورت جبراني  استصورت كلاسيك دچار آنمي مزمن 

  ]. 13[هايپرپلازي مغز استخوان دارد

آماده سازي قبل از عمل بايد با همكاري هماتولوژيست 

ارزيابي دقيق . ستمشاوره بيهوشي نيز لازم ا. صورت گيرد

باليني و گرفتن شرح حال دقيق الزامي است كه شامل ارزيابي 

براي ارزيابي وضعيت قلب . باشد ميهم فانكشن كبد و قلب 

جهت ارزيابي . لازم است نوار قلبگرافي قفسه سينه و  گرفتن

، بيوشيمي سرم، CBC تظاهرات متعدد سيستميك بيماري بايد

زان فيبرينوژن، هپاتيت و آناليز ، آهن، ميخون وضعيت انعقاد

 پيشتردر صورتي كه بيمار . كامل ادراري مورد بررسي قرار گيرد

Splenectomy بيوتيكي لازم  پروفيلاكسي آنتي ،شده باشد

هماتولوژيست سعي در حفظ هموگلوبين  در اكثر موارد .است

  مانع از اين امر. دارد g/dl 14 -10محدوده بيمار در 

www.mui.ac.ir

http://www.mui.ac.ir


  دكتر بيژن موحديان و همكار  سيال به روش جراحي در بيمار مبتلا به تالاسمي ماژورگزارش يك مورد اصلاح ناهنجاري دنتوفا

 1387 تانتابس، 2 ، شماره4پزشكي اصفهان، دوره  مجله دانشكده دندان  110

External medullary hematopoiesis ظرفيت حمل  ،شده

متخصص بيهوشي بايد . ]6، 7[دهد اكسيژن خون را افزايش مي

كار گيرد ه را ب Hemodillusionو  Hypotensiveهاي  روش

به علت وضعيت آنميك موجود . تا از خونريزي جلوگيري شود

خون توسط خود آنها قبل از  يتوان از اهدا در اين بيماران نمي

اده نمود و آن را در حين عمل مورد استفاده قرار عمل استف

  ].12[داد

به طور عمده دفورميتي دنتوفاسيال در بيماران تالاسمي 

خونريزي دهنده در  هبا توجه به زمين. كند درگير ميفك بالا را 

خصوص در فك بالا ممكن است با ه استئوتومي ب ،اين بيماران

شكايت  با وجود به همين دليل. شديد همراه باشد خونريزي

بيماران از ظاهر صورت در موارد پيشرفته تالاسمي كه 

از  ، در اكثر مواردهاي مناسب هم انجام نگرفته است درمان

اعمال وسيع فك و صورت به خصوص استئوتومي كامل 

 ،اساس مرور مقالات بر]. 7  ،12[شود ماگزيلا اجتناب مي

رميتي در جراحان در بسياري از موارد سعي در اصلاح دفو

 خصوص در فك بالا ازه جلسات مختلف جراحي دارند و ب

اصلاح مشكل  براي ،استئوتومي كامل ماگزيلا اجتناب شده

 Recountouringو  Shavingهاي سگمنتال و نيز  جراحي

در اين مورد با توجه به ]. 2، 9[گيرد مد نظر قرار مياستخوان 

بير لازم قبل و حين وضعيت باثبات خوني و با در نظر گرفتن تدا

تصميم به جراحي كامل فك بالا و همزمان با آن جراحي  ،عمل

  . چانه بيمار گرفته شد

  

  

  گيري نتيجه

در صورتي كه آماده سازي هموديناميك بيمار قبل از جراحي و 

تدابير لازم حين جراحي براي بيماران تالاسمي به صورت كامل 

امكان  هم الاسميدر موارد كنترل شده بيماري ت ،انجام شود

.انجام اعمال جراحي استئوتومي پيشرفته وجود دارد
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Correction of dentofacial deformity in a thalassemic patient with 
orthognathic surgery: A case report 

 
Bijan Movahedian *, Darush Hasheminia  

 
Abstract  
 
Introduction: Thalassemia is a genetically determined disorder of hemoglobin syntheses which 
results in problematic erythropoisis and finally leads to compensative dilation of bone marrow 
spaces and associated multiple skeletal disorders. These patients routinely are under hyper 
transfusion and in some cases spelenectomy may be accomplished. Treatment of dentofacial 
deformities in these patients is a complicated procedure because of possibility of massive intra 
operative hemorrhage; In these patients, the most common orthognatic surgery is only shaving of 
expansive lesions in maxilla or segmental osteotomies. In this paper, we report a thalassemic 
patient in which maxillary impaction surgery and chin osteotomy were carried out simultaneously. 
Case report: Patient was a 20 years old woman with thalassemia major complaining from facial 
deformity. Her problem consists of maxillary protrusion, severe gummy smile, increased lower 
facial height and deficient chin. After complete Hematologic consideration, simultaneous maxillary 
impaction and advancement genioplasty was accomplished. Six months follow up showed stable 
results.  
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