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 در یک شیرخوار Jarcho-Levin syndromگزارش یک مورد 
  دوماهه و ترمیم فتق مغبنی با مش

  

  (.M.D)**وجیهه غفاري ساروي (.M.D)*+موسويعبداله سید 
 

  چکیده 
باشد که تحت عمل   میJarcho-Levin عود شده مستقیم در زمینه سندرم (Hernia)با فتقبیمار موردنظر، پسر دو ماهه 

. باشد که در آسیا به ندرت گزارش گردیده است  نادر مادرزادي میسندرم فوق یک ناهنجاري بسیار. گرفتجراحی قرار 
باشد که براي اولین بار در کشور با تکنیک مش ترمیم  از سوي دیگر فتق نوع مستقیم در شیرخوارگی از خوادث ناشایع می

 شیرخواران با روش مورد اشاره و در زمینه بیماري فوق در بررسی مقالات داخلی و خارجی ترمیم فتق مغبنی در. گردید
  .تاکنون گزارش نشده است

  
  ، فتق مغبنی، مشJarcho-Levin syndrom :واژه هاي کلیدي 

  
  مقدمه

 Jarcho-Levin syndrom لوین -سندرم جارکو
(JLS) ها با تابلوي بالینی کوتولگی  به گروهی از بیماري

(dwarfism)ها اطلاق  ها و مهره  دنده همراه با ناهنجاري
 در سال Levin و Jarchoشود که اولین بار توسط  می

امروزه دو فنـوتیپ از ایـن . )1( گزارش شـده است1938
بیماري مـورد پـذیـرش است یکـی ناهنجاري تکاملـی 

 Spondylothoracic dysplasiaاي   سیـنــه-اي مـهــره
(STD)اي مهره غضروفی و - و دوم نقایص استخوانی- 

 که بیمار Spondylocostal dysostosis (SCD)اي  دنده
 مورد از این 87تاکنون. باشد مورد اشاره ما از این نوع می

  بیماري گزارش شده که اکثراً از منطقه پورتوریکو
)Puerto Rico (بوده است)این بیماران همراه با ).2 

 در. شوند هاي متعدد بعضاً دچار فتق نیز می ناهنجاري

باشد  کل فتق مستقیم و عودکننده در شیرخواران نادر می
  .و ترمیم با مش نیز در نوع خود کم نظیر است

  

  معرفی بیمار
 (dwarfism)بیمار پسر دو ماهه با فنوتیپ کوتولگی

 مشکل. به علت تورم دو طرفه ناحیه مغبنی مراجعه نمود

وي از بدو تولد شروع شده و همراه با اتساع شدید شکم 
بیمار دو ماه قبل، طی عمل جراحی سزارین . ه استبود

وي، فرزند اول خانواده .  ساله به دنیا آمد17ازیک مادر
در سابقه . باشند بوده و والدین پسرعمو دخترعمو می

شود که پدربزرگ مادري کودك  خانوادگی ذکر می
نیز قد و گردن بسیار کوتاهی دارد ولی بقیه اعضاء فامیل 

  در سن یکماهگـی بدنبـال اتسـاع. ستندو والدین سالـم ه
 
  
  

عضو هیأت علمی  *    مرکز آموزشی درمانی بوعلی -بلوار پاسداران:  ساري +*  دانشگاه علوم پزشکی مازندران) استادیار(فوق تخصص جراحی کودکان، 
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 دانشگاه علوم پزشکی مازندران) استادیار( فوق تخصص نوزادان، عضو هیأت علمی **

E28/10/84:              تاریخ تصویب11/5/84:               تاریخ ارجاع جهت اصلاحات 21/2/84: فت تاریخ دریا  

شدید شکم و تورم دو طرفه کشاله ران در یکی از 
شهرهاي مجاور،تحت عمل جراحی هرنیوتومی دوطرفه 
قرار گرفته ولی همان روز اتساع مجدد ناحیه مغبنی 

شخیص فتق مغبنی عودکننده بیمار بات. مشاهده شده است
 48در معاینه انجام شده قد . به این مرکز ارجاع گردید

و دور ) 10صدك  (kg4وزن ) 3زیر صدك (متر  سانتی
 و cm1فونتانل قدامی . بود) 25زیر صدك  (cm37سر 

کوتاه و دربررسی فقسه سینه  گردن.خلفی بسته شده است
 طبیعی اي داشته ولی سمع قلب و ریه نماي سینه بشکه

شدید با تورم نسبتاً بزرگ  درمعاینه شکم، اتساع. باشد می
شود که تا حدود  در ناحیه مغبنی دو طرفه مشاهده می

اسکروتوم ادامه داشته و همراه با جوشگاه عمل جراحی 
فتق (تورم با فشار بر طرف شد . هرنیوتومی بوده است

یکی در اقدامات پاراکلین. ها طبیعی هستند اندام) جارونده
و کامل ادرار ) CBC(انجام شده شمارش کامل گلبولی 

)U/A (نگاري  در برش. و آزمون انعقادي طبیعی هستند
مغزي کاهش حجم خفیف قشر مغز ) CT(اي  رایانه

سونوگرافی شکم و اکوکاردیوگرافی نیز . گزارش شد
در پرتونگاري انجام شده از قفسه سینه و . طبیعی است

ها   متعدد مهرهSegmentation). 1تصویر شماره(شکم 
، )broadening(اي به شکل پهن شده  با ناهنجاري دنده

  نسبـی و دوشـاخـه شـدن دنـده ) Fusion(چسبنـدگـی 
)Bifid rib (شکم پرگاز با نفوذ هوا به . مشهود است

بیمار باتشخیص فتق عودشده در . شود ران دیده می کشاله
برش . رگرفت تحت عمل جراحی قراSCDزمینه بیماري 

پس از بازکردن فاشیاي مایل . مغبنی دوطرفه داده شد
. کانال مشاهده گردید که بسیار سست بود خارجی، کف

 تثبیت 4/0ساك به داخل شکم برگردانده و با نایلون 
متر و   سانتی4×5ترمیم باکمک مش مرسیلن به ابعـاد. شد

 s Tension Free’Lichten Stainبا ایجاد دو بازو با روش 
گیري ازعفونت، سفترباکسون  جهت پیش.گرفت صورت

 ساعت با حال عمومی خوب مرخص 48تجویز و پس از 
ماهه بیمار از نظر فتق 36گیري  با پی) 2تصویرشماره(شد 

  .هیچ مشکلی ندارد
  

  

  
  

  پرتونگاري از قفسه سینه و شکم قبل از عمل :1تصویر شماره 
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  پرتونگاري از قفسه سینه و شکم بعد از عمل :2تصویر شماره 

  بحث
 یک بیماري بسیار نادر بوده Jarcho-Levinسندرم 
گزارش ) Puerto Rico(از منطقه پورتوریکوکه عمدتاً 
 مورد از 87با بررسی منابع مختلف، تاکنون . شده است

 به طوري که طی گزارشی از چین ).1(آن گزارش شده
 اولین مورد از آسیا در این کشور به ثبت 1992در سال 

 000/100 در 3/0 در مجموع شیوع آن ).2(رسیده است
ماري را بر اساس فنوتیپ  امروزه این بی).3(شود ذکر می

   که STDنخست . کنند بیماران به دو گروه تقسیم می
هـا  همـراه چسبندگـی دنده هـا به در آن ناهنجـاري مهـره

به شکل قرینه در خلف قفسـه سینـه به آن نمـاي پنکـه 
 است که SCDحالت دوم . دهد می) Fan like(مانند 

 سراسري Segmentationها به شکل  هاي مهره ناهنجاري
ها در خلف به شکل غیر متقارن به هم  بوده و دنده

هاي همراه از جمله مشکلات  ناهنجاري. )1(چسبند می
قلبی، کلیوي، فتق دیافراگم و مغبنی در یک سوم موارد 

انتقال هر دو نوع به شکل اتوزوم . )8تا4(شود دیده می
 SCDمغلوب است ولی در یک گزارش به سه مورد از 

گونه  مشکلی که این. م غالب اشاره شده استبا اتوزو
کنـد اختلالات تنفسـی از نـوع  بیمـاران را تهدیـد می

   هر ).7(باشد و پنومونی می) restrictive(محدودکننده 
توانند خطرساز  هاي همراه نیز می چند که ناهنجاري

 درصد این بیماران عمر 50باشند، در مجموع حدود 
  .)8(طبیعی خواهند داشت

 SCDدر بیمار مذکور علائم تیپیک بیماري از نوع 
قطعه شدن سراسري  این علائم شامل قطعه. شود دیده می

. باشد ها در خلف می ها و فیوژن غیرقرینه دنده مهره
ها موجب کوتاهی تنه بیمار شده  کاهش تعداد مهره

با توجه به وقوع بیماري در پدربزرگ وي و سالم . است
در این بیمار از نوع اتوزوم مغلوب بودن والدین انتقال 

گیر کرده  اتساع شدید شکم در زمینه فتق. باشد می
  بخصوص در بیماري که کوتولگی از نوع تنه کوتاه

)Short Trunk (از سوي دیگر . دارد، قابل توجیه است
بایستی متذکر شد که شیوع فتق مستقیم در گروه سنی 

رنیوتومی به اطفال بخصوص نوزادان بسیار نادر است و ه
در این . تنهایی تقریباً همیشه توأم با عود خواهد بود

تواند ترمیم با مش باشد که  شرایط بهترین انتخاب می
  .حداقل آسیب نسجی و عوارض را در بردارد
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اي ارزشمند در  در مجموع معرفی این بیمار تجربه
شناخت یک بیماري بسیار نادر و نحوه برخورد با فتق 

  . سنی اطفال استمستقم در گروه
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