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 چکيده

قص و  با ننشانگاناين . است پولند نشانگانترين تعريف   قبولقابلداكتيلي همان طرف،  راه با براكي سينپكتوراليس همهاي  ماهيچهطرفة   مادرزادي يكيناهنجار :مقدمه
 با تنگي نشانگاني از همراهي اين  مورد،موجودهاي  به گزارشبا توجه . شود شامل ميآنها را از  عروقي بخشي ‐هاي قلبي يناهنجارت كه اس همراهگوناگون هاي  بدخيمي

 اين مقاله به گزارش دو مورد در .نامشخص استمچنان  هنشانگان اين شناسي علت .است شده  ديده دهليزي وارهيدموارد بسيار نادري با نقص لي وشته ونر وجود ندادريچه پولم
  .شود يپرداخته م آن شناختي آسيبهاي   و بررسي تئوري پولندنشانگان قلبي با يناهنجارهمراهي اين دو 

هيپوپلازي نيپل و بافت آژنزي عضله پكتوراليس ماژور و داكتيلي دست راست همراه با  سين براكي پولند از جمله نشانگان ماهه با ۲۳سر پ بيمار:  يکمورد: معرفي موارد
 در اكوكارديوگرافي کهرفت  قرار گ عروقي‐امل قلبيکبررسي مورد  ، بيماريدر معاينه فيزيكي، بدنبال سمع سوفل سيستول. است بودهزيرجلدي همي توراكس همان طرف 

  . دش تأييد متر  ميلي۷ قطر ه ب تنگي دريچه پولمونر داپلر‐كالر

تظاهر (مبتلا توراكس   همراه با نيپل و آرئول بالاتر در همي فضاي دوم webbingسين داكتيلي و   براكي ، عضله پكتوراليس ماژورنبود  ساله با۵ بيمار دختر :مورد دو

  .دش گزارش ostium secundumنقص ديواره دهليزي از نوع كه در اكوكارديوگرافي  ) پولندنشانگانمشخص 

 هايي ، نمونهاخيردو مورد .  يا بدخيمي ديگر همراه استيناهنجار با يك يا چند هكه بسيار نادر است، اما در اغلب موارد گزارش شد  پولند با وجود ايننشانگان :گيري نتيجه
  عروقي در‐يارزيابي كامل قلبانجام جراحي متداول،  ‐ علاوه بر اقدام درماني،مشكل قلبياهميت با توجه به . دهد  را نشان مينشانگاني با اين  قلبيناهنجاراز همراهي دو 

  .بيماران ضروري و شايد حياتي باشداين 
  

  هاي ديواره بين دو دهليز نقص/ سندرم پولند/ تنگي دريچه سرخرگ ريوي :ها ژه واكليد

  ۹۰‐۹۵: تصفحا ،۸۲ شماره ويکمبيست دوره گيلان، پزشکي علوم دانشگاه مجله ــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــ
  

   مقدمه
صورت  هكه بي است  مادرزادي نادريناهنجار پولند نشانگان
 همراه با ،ور و مينورطرفه عضلات پكتوراليس ماژ يكنبودن 

ع براكي سين داكتيلي انگشتان دست همان طرف تظاهر انوا
آن را  "آلفرد پولند" ۱۸۴۱در سال ، كه اول بار کند پيدا مي

 متنوعي از هاي گزارشهنگام  از آن زمان .)۱(دکرتوصيف 
همراه با هاي گوناگون  و حتي بدخيميتغيير شکل ، يناهنجار

‐يهاي قلب ناهنجاري .)۲‐۷(است شدهارائه  نشانگاناين 
 Atrial Septal Defect  عروقي مانند نقص ديواره دهليزي

)ASD (و بطني Ventricular Septal Defect )VSD( ،
 و اختلال عروق از جمله )Dextrocardia(يددكستروكار

 بوده نشانگان اين همراه باگزارش شده موارد بسيار نادر 
، كمتر از ده مورد از همراهي اين در حد اطلاع). ۸‐۱۱(است

 هيچ ليو) ۱۳و۱۰،۱۲(است دهش گزارش ASD با شانگانن
 Pulmonary Valve(مورد همراهي با تنگي دريچه پولمونر

Stenosis( در اين مقاله ما به معرفي دو مورد .است دهشن ديده 
 و تنگي دريچه پولمونري ASD پولند با نشانگاننادر همراهي 

  .پردازيم ميآنها  شناختي آسيبو بررسي 
  تنها فرزند خانواده، ماهه،۲۳بيمار پسر  : يكگزارش مورد

 سانتيمتر از مادر ۵۱ گرم و قد ۳۲۸۰اهل گيلان با وزن تولد
در . است )G0 L1 Ab0 D0( ساله فول ترم با زايمان طبيعي۲۶

پدر . نداشتوجود نكته قابل توجهي دوران حاملگي و زايمان 
فوقاني  اندام هاي ناهنجاريكودك از بدو تولد متوجه و مادر 

 .سينه آگاهي نداشتند ناهنجاريبودند اما از  راست وي شده
تخصصي ارتوپدي درمانگاه به  ماهگي ۲۱بيمار اولين بار در 
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 مادرزادي در خانواده ناهنجاري يا يناهنجارهيچ . کردمراجعه 
اي از مصرف دارو يا   مادر بيمار سابقه. وجود نداشتبيمار

اي از جراحي يا  يچ سابقهداد و ه  نمي حاملگييسيگار در ط
 در معاينه باليني .هاي خاص در والدين بدست نيامد بيماري

 درگير همي توراكسقفسه سينه، هيپوپلازي بافت زيرجلدي 
ي همان طرف مشخص هاي آگزيلا چينهمراه با محوبودن 

 آرئول و نيپل نيمه راست هيپوپلاستيك و بالاتر از سمت .بود
داكتيلي  در دست  سين  براكيها، در معاينه اندام. چپ بود

 همان طرف مشهود وم و سمدوفضاي  webbingتر با  كوچك
در تيپ ) ۱۴(هاي دست يناهنجاربندي  حاظ طبقهبود كه از ل

IIIAدر سمع قلب.  قرار مي گرفت، systolic ejection sound 
 اشتقاقي ۱۲الكتروكارديوگرام . شد مي شنيدهدر كانون پولمونر 

 معكوس Tهمراه با امواج  طبيعيريتم سينوسي كنندة  مشخص
 بود كه براي اين سن نرمال محسوب V1‐V3هاي  در اشتقاق

 چپ هاي  بطنطبيعي اكوكارديوگرام دوبعدي عملكرد .شود مي
مطالعات داپلر اكوكارديوگرافي تنگي . و راست را نشان داد

بطن در  ميليمتر جيوه ۲۵دريچة پولمونر با ميانگين گراديان 
جز  هاي ب اي سينه.آر. ام.أييد كرداست به شريان پولمونر را تر

 .ديگري نداشتمهم  پكتوراليس ماژور نكته ماهيچهنبودن 
  )تصاوير يك تا چهار(اولترا سونوگرافي شكم نيز نرمال بود

 ساله، تنها فرزند خانواده با ۵بيمار دختر  :گزارش مورد دو
 ساله فول ۲۸ مادر  سانتيمتر از۵۰ گرم و قد ۳۲۰۰وزن تولد 

 ،د كه مشابه مورد قبلو ب)G0 L1 Ab0 D0(ترم با زايمان طبيعي 
و خانوادگي  سابقه .دوران حاملگي و زايمان نرمال داشت

. تاريخچه مصرف دارو در والدين نيز نكته قابل ذكري نداشت
كودك از هوش طبيعي و قد و وزن متناسب با سن برخوردار 

همي ( راسترئول و نيپل سمت  آ، بالينيهدر معاين. بود
هاي آگزيلري   بالاتر از طرف ديگر بود و چين)درگيرتوراكس 
 .شد مي  دهدي ديگر طرفسمت محوتر از آن پوست 

مبتلا توراكس  سينه افزايش لوسنسي در هميقفسه راديوگرافي 
و سونوگرافي همان سمت كاهش ضخامت نسج نرم در 

نبودن اي سينه  .آر .امر د .دکريگر را تأييد دطرف مقايسه با 
در معاينه اندام فوقاني . دشعضله پكتوراليس ماژور گزارش 

 در فضاي دوم webbingهمان طرف، براكي سين داكتيلي با 
براي  .داد  قرار ميIIIAدر طبقه بندي تيپ آن را كه  د بودومشه

كاملاً نيز انجام شد كه اولتراسونوگرافي شكم تر،  رزيابي كاملا
 در سمع قلب سوفل سيستولي در كانون پولمونر .دبوطبيعي 

 ثابت صداي دوم همراه با صداي اول بلند و جداشدگيِ

)Wide splitting of S2(الكتروكارديوگرام.  قلبي شنيده شد 
 را V1 در اشتقاق 'rSr وجريتم سينوسي نرمال همراه با م

اكوكارديوگرام دوبعدي نقص ديوارة دهليزي از . دکرمشخص 
متر با حركت ديواره   ميلي۷ قطره  بOstium Secundumنوع 

   )۶و۵هاي  شکل (. بود= ۲/۱ نسبتنشان داد و طبيعي را 
  :مورد يک

  
نماي ( فضاي دوم و سومwebbing براكي سين داكتيلي با :۱تصوير 

  )پشتي

  
نماي ( فضاي دوم و سوم webbingكي سين داكتيلي با برا: ۲تصوير

  )كف دستي

  
  دست درگير بيمار پس از عمل جراحي آزاد سازي انگشتان:۳تصوير 
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دم وجود عضله پكتوراليس ماژور همراه با هيپوپلازي نيپل ع: ۴تصوير

  همان سمت

  :مورد دو

  
 عدم وجود عضله پكتوراليس ماژور همراه با از بين رفتن :۵تصوير 

  .فولدهاي آگزيلري همي توراكس درگير

  
  ) نماي پشتي( فضاي دوم webbingين داكتيلي با  براكي س:۶تصوير 

  گيري  و نتيجهبحث
 نادر مادرزادي است كه بصورت يناهنجار پولند نشانگان

) جزئي يا كامل (ة يكطرف)Absence( نداشتنِوجودتركيبي از 
داكتيلي  سين عضلات پكتوراليس ماژور و مينور، همراه با براكي

" آلفرد پولند. "شود انگشتان دست همان طرف تعريف مي
براي " )Guy's Hospital(گاي"دانشجوي پزشكي بيمارستان 

ها را حين اتوپسي بر  تغيير شکل اين ۱۸۴۱اولين بار در سال 
وي در گزارش خود به ). ۱( ساله يافت۲۷جسد يك مرد 

 قسمت سر استرنوكوستال عضله پكتوراليس  نداشتنوجود
انگشتان داكتيلي  ن كامل پكتوراليس مينور و سيآژنزيماژور، 

وسيعي از گستره كنون تا). ۱(کرددست همان طرف اشاره 
 .است  شدهديده نشانگان اين همراه با تظاهر باليني متنوع

 سيستم نظير اسكوليوز، هيپوپلازي هاي ساختاريِ  ناهنجاري
ها و آژنزي  قفسه صدري و اندام فوقاني، هيپوپلازي ريه

هاي پوست،   نيپل و درگيري وپستان  يها ناهنجاريها،  كليه
ن آد ناحيه توراسيك از غدد لنفاوي و بافت زير جل

‐۱۸(پستان دربدخيمي هاي مختلفي از جمله ). ۳و۲(اند جمله
 ) ۵( ويلمزتومور  و)۴( نوروبلاستوما، )۷( معده و)۶(، ريه)۱۵

 و ASDدكستروكاردي،  .اند  همراهي داشتهنشانگاننيز با اين 
VSD همراه با اين  عروقي‐ قلبياي نادره يناهنجار نيز 

اهميت ارائه ). ۱۹و۱۰‐۱۳(يز مي باشند بحث برانگنشانگان
 پولند، همراهي ضايعات نشانگاناين دو مورد گزارش شدة 

  .كند  است كه آن را نادرتر نيز مينشانگانقلبي عروقي با اين 
 به علت تنوع تظاهر باليني و  پولندنشانگانميزان دقيق شيوع 

ي بودن تعداد موارد گزارش شده بدرستي مشخص ناكاف
 تا ۱۰۰۰۰۰/۱ مختلف اين ميزان بين هاي لهدر مقا. نيست

رسد كه مردان سه  به نظر مي. است شده گزارش ۳۰۰۰۰/۱
در سمت ابتلا وند و ش  دچار مينشانگانبرابر زنان به اين 

  ).۲۱و۱۴،۲۰( باشدرت  برابر شايعراست بدن دو
 ولي  هم ناشناخته باقي مانده  هنوزشانگانناتيولوژي دقيق اين 

 ارائه نشانگان اين شناختي آسيببراي كنون سه فرضيه تا
 نشانگاناولين فرضيه به دخالت وراثت در اين . است شده
كه اكثر موارد گزارش شده بصورت  با وجود اين. پردازد مي
نواع وراثتي اين  از ا معدودبود اما چند گزارشگير  تک

به هر حال مطالعات دوقلوها تا ). ۲۳و۲۲(ود دارد وجنشانگان
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 و در اكثر قريب ستا حدودي اين فرضيه را به چالش كشيده
 كروموزومي يافت نشده هاي ناهنجاري ،به اتفاق اين بيماران

 در هر صورت به علت نادربودن اين موارد، گرفتن .است
به دشوار ، نشانگانتصميم قطعي در مورد الگوي وراثتي اين 

، نشانگان اين شناسي علت فرضيه ديگر در مورد .رسد ظر مين
دخالت عوامل تراتوژني از جمله مصرف سيگار و داروها 

بررسي هيچ  ولي باشد  حاملگي مادر ميژطي) باربيتوراتها(
  ).۲۵و۲۴(ده استش در اين مورد انجام نمؤثري
 بر ،است شدهييد أتپيشين اي كه بيش از دو تئوري  فرضيه

 حين امبريوژنز )(Vascular Disruptionب عروقروي تخري
هاي پنجم تا هفتم   هفتهيرسد در ط به نظر مي. استتمركز م

شده حاملگي، تغيير مزودرم باعث صدمه شريان ساب كلاوين 
 كه بشودهايي  در محل منجر به شروع آبشاري از تغيير نموو 

 . اين شريان وظيفه خونرساني به آنها را بر عهده داشته است
 Subclavian artery supply" به ها هدر مقالها  اتفاقاين سير 

disruption sequence" اعتقاد بر ). ۲۶و۲۵(است  معروف شده
اين سكانس تخريبي منجر به هيپوپلازي شريان اين است كه 

اي  يا كاهش ميزان جريان خون آن در دورهداخلي توراسيك 
 عضله پكتوراليس  کهشوداز مراحل جنيني شده و نهايتاً باعث 

  نيز به موازات آن هيپوپلازي شريان براكيال.شودايجاد نماژور 
 هر چه محل .دشو  دست ميهاي ناهنجاريمسبب ايجاد 

تر باشد، ميزان تخريب بيشتر و   پروگزيمال،شريانابتلاي 
   .)۲۸و۲۷(خواهدشدتظاهر باليني شديدتر 

اط بين  و همكاران ارتب"Samantسامانت"، ۱۹۸۳در سال 
 را براي  دهليزي‐ از نوع سينوسيASD پولند و نشانگان

 رباونيك و ويوِ"پس از آن  سه سال  و)۱۲(اولين بار گزارش 
Bavnick and Weaver  " تئوري سكانس تخريبي عروقي را

 Klippel-Feil  فيل‐هاي پولند، كليپل نشانگانبراي 

syndromeو موبيوس Moebius syndrome پيشنهاد 
 نرسيدن بر اين نكته دلالت دارد كه   فرضيهاين .)۲۹(کردند

  ص در ــباعث نق مهاي مشخصي از مزودر شــون به بخــخ

  .شدند مي مشتقبايست از آن مزودرم  دكه ميشو مي هايي قسمت
ترين الگوي اتيولوژي براي  مناسبرسد اين تئوري،  به نظر مي

اره بين ديو ازير.  باشددو مورد گزارش شده در اين مقاله
دو كودك، ناهنجار در اين  پولمونر قلب دهليزي و دريچه

ايجاد  نيز منشأ مزودرم داشته و از لحاظ امبريوژنز
 يها ناهنجاريبا قفسه سينه و هاي اندام فوقاني  يناهنجار

ارائه اين دو بنابراين، .  عروقي مطابقت زماني دارند‐قلبي
   .استعروقي مورد تأييد ديگري براي فرضية سكانس تخريب 

 به گزارش و همكاران" Matsui ماتسوئي" ،در يك مقاله مشابه
 موبيوس با نقص ديواره ‐ پولندنشانگانيك مورد از همراهي 

آنها عقيده به  .)۱۰(ند ساله پرداخت۱۲دهليزي در يك پسر 
هاي مختلف در اين  يناهنجارتواند  فرضيه تخريب عروقي مي

يك مورد از  جالب يگزارشدر . كودك را به هم ارتباط دهد
 در، اي  هفته۲۰ پولند در يك جنين نشانگانويژه از 

 كه شريان سابكلاويننشان داده شد داپلر ‐ي كالرفسونوگرا
و داشته  وريدي ‐ مالفورماسيون شرياني،نابجاي اين جنين

داكتيلي همراه با  سين براكيموجب ايتي جريان خون آن فناك
  به هر حال به نظر.)۸(است دهغيرطبيعي شس و اولناي راديو

واند روشن كننده ارتباط بين تباين فرضيه که رسد  مي
 ‐اي هاي توراسيك و اندام فوقاني با اختلال ديواره يناهنجار
تمام اين  که اگرچه ممكن است .اي قلب باشد دريچه

ها، همزمانيِ اتفاقي دو جريان متفاوت باشد، اما  همراهي
واهد متعدد به حمايت از اين  شرحسب مختلف بهاي همقال

  .)۲۸و۸،۱۳،۲۷(فرضيه پرداخته اند
 همراه توانند  هاي گوناگون مي  و بدخيميها ها، نقص يناهنجار
 به يانكه مبتلارساند  نکته مي و اين ديده شوند پولند نشانگان

تري  كامل  نيازمند توجه ويژه و معاينه و بررسينشانگاناين 
 با و تنگي دريچه پولمونر  ASDبا توجه به همراهي. دهستن
، به نظر  در دو بيمار معرفي شده در اين مقالهنشانگاناين 
رسد كه بايد معاينه دقيق و بررسي هاي تكميلي قلبي را نيز  مي
  .هاي اين بيماران افزود  بررسي ديگربه
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Abstract 

Introduction: Congenital unilateral absence of pectoralis muscles in combination with ipsilateral brachysyndactyly is 

the most acceptable definition of Poland syndrome. This very rare syndrome has been reported in association with 

various malignancies and deformities including cardiovascular anomalies. To our knowledge, pulmonary stenosis 

associated with Poland's syndrome has not been described previously in literature, and there are a few articles about 

atrial septal defect (ASD) in combination with this syndrome either. We present the first report of Poland syndrome 

associated with pulmonary valve stenosis and another case of Poland syndrome with ASD. We discuss common 

etiologic factors of this rare syndrome. 

Case history: Case one: 

 

The first patient is a 23 month old boy with Poland syndrome presentation such as absence of 

pectoralis major of right hemi-thorax, nipple and subcutaneous hypoplasia and ipsilateral brachysyndactyly. On 

physical examination, we found a systolic ejection sound in auscultation so that a complete cardiac evaluation was 

 

performed. Pulmonary stenosis with 7
mm

 diameter was detected by Color-Doppler echocardiography.  

Case two: The second patient 

 

is a 5 year old girl presenting typical Poland syndrome clinical manifestation. She has 

congenital right pectoralis major agenesis, Right upper position of nipple and areola was compared to left hemi-thorax, 

and an ipsilateral hypoplastic hand with syndact

 

yly and short fingers. The 2-dimentional echocardiogram revealed that 

she is suffering from an Ostium Secundum ASD. 

Conclusion: Although Poland syndrome is a rare congenital one, it is associated with numerous anomalies and 

malignancies in the reported articles.  The two mentioned cases are the samples of cardiac anomalies associated with 

this very unique syndrome. According to critical situation of cardiovascular problems, performing a complete 

cardiovascular evaluation in addition to common medical-surgical treatments seems to be essential for patients with 

Poland syndrome. 
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