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سندرم کودال رگرسيون، سندرم پري دريائيسيرنومليا،  :هاي كليدي اژهو

  و هدف هزمين
ن بسـيار زيبـا و   به معني ز Sirenسيرنومليا از لغت يوناني 
در لغت به معنـي پـري    Mermaidافسونگر گرفته شده است و 

انـدام  (ها بـه جـاي پـا     دريائي يا دختر دريا است كه در افسانه
اين مورد يك ناهنجاري مادرزادي نادر  1.دم ماهي دارد) تحتاني

كشنده است كه با اندام تحتاني واحد يا بهم چسبيده به شكل  و
هـاي سـيرنومليا توسـط     ولـين توصـيف  ا. كنـد  دم تظاهر مـي 

Rocheus  و سپس توسط  1542درRalfyn  بر اسـاس   1553در
  2.هاي يوناني صورت گرفت افسانه

ه در سـطح  ـاي اولي وله رودهـي لـانــروي 4-6ه ـتـدر هف
 ـ . كنـد  ر ميـواكال تظاهـران كلـمامب ال در ـسـينوس اوروژنيت

 ــاي ود،ـش ل ميـوم در خلف تشكيـدام و آنوركتـق ر بـا  ـن ام

ال اتفاق ـوم اوروركتـام سپتـبه ندمي  ـزودرم سري  ـد مـرش
  3.افتد مي

. باشـد  مـي  حاملگيهزار  100تا  60مورد در هر  1شيوع آن 
موارد اين سندرم در فرزندان مادران ديـابتي ديـده شـده    % 22

آژنزي دو طرفه كليه كه با زندگي منافات دارد در اكثـر   5و4.است
شود، البته موارد استثنائي نيز بـا ناهنجـاري    مي گزارشات ديده

  6.خفيف و حتي كليه سالم گزارش شده است

  عرفي بيمارم
 با همسرش نسبت فاميلي كهدوساله ب 19 خانميمادر نوزاد، 

 ـ .نداشت  مراجعـه  در اولـين مـادر   .دونوزاد فرزند اول خانواده ب

  :چكيده

سيرنومليا . باشد حاملگي مي ۰۰۰/۱۰۰ا ت ۰۰۰/۶۰مورد در هر  ۱آن  شيوع .استسيرنومليا يا سندرم پري دريائي يک ناهنجاري مادرزادي بسيار نادر و کشنده 

سيرنومليا شديدترين وضعيت ناهنجاري . شوند ها و ناهنجاري آنورکتال مشخص مي دگي کامل اندام تحتاني، عدم وجود ژنيتال خارجي و عدم وجود کليهبا چسبن

ساله را  ۱۹ هفته از يک مادر ۳۳ناتال حتي در اواخر سه ماهه اول گزارش شده است مايک مورد تولد نوزاد  گرچه تشخيص پره. سندرم رگرسيون کودال است

و اتوپسي ساير  Baby Gramکنيم که با اندام تحتاني واحد، عدم وجود دستگاه ادراري تناسلي خارجي و آترزي آنورکتال متولد شد با انجام  معرفي مي

سبب کاهش تروماي ناشي از ختم  تشخيص زودرس اين سندرم در سه ماهه اول يا دوم بارداري و خاتمه زودرس حاملگي. ها را مورد بررسي قرار داديم ناهنجاري

  .هاي بالاتر خواهد شد حاملگي يازايمان در ماه
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در  .كرد ماهه را ذكر  4-3مراقبت دوران بارداري تأخير قاعدگي 
 16-14و رشـد رحـم   متر جيـوه   سانتي 6/11معاينه فشار خون 

اي از مصرف دارو در طي بارداري يا بيماري  مادر سابقه. هفته بود
  .كرد مزمن را ذكر نمي

هفتـه   15در اولين سونوگرافي انجام شده، سـن حـاملگي   
گزارش شد و حجم مايع آمنيوتيك كاملاً كاهش يافته و تنها دو 

مادر شرح حالي از . گزارش شد سانتيمتر 5/1نتيمتر و سا 1 پاكه
آزمايشـات مربـوط بـه    . داد و تست فرن منفي بود آبريزش نمي

هاي غربالگري سه  تست. هاي اوليه پري ناتال نرمال بود مراقبت
  .گزارش شد ماهه دوم نرمال و كم خطر

 18ماه بعـد، سـن حـاملگي     در سونوگرافي انجام شده يك
زارش شد و بـه  ـمتر گ سانتي 1وتيك ـيع آمنيم ماـهفته و حج

علت كاهش شديد مـايع آمنيوتيـك سـونوگرافي سـه بعـدي      
  .نبود پذير امكان
بر اساس  سن جنين ،معالج مراجعه وي به پزشكآخرين  رد

 26-24در معاينه سايز رحم  ولي ،هفته بود 33سونوگرافي اول، 
 تقريبـي  سن در اين تاريخ در سونوگرافي انجام شده .هفته بود

هفته  29هفته و بر اساس دور سر  24جنين بر اساس دور شكم 
 ،باشـد  مـي ) IUGR(تأخير رشد داخل رحمي شـديد   كه مويد

  .يت نشدؤمايع آمنيوتيك ر ضمناً ،گزارش گرديد
عمـل   جنـين تحـت   رشـد  شديد مادر، با تشخيص كاهش

نوزاد بلافاصله بعـد از تولـد فـوت    . سزارين قرار گرفت جراحي
  .دنمو

رده؛ سر، قفسـه سـينه و شـكم    ـدر معاينه باليني نوزاد م
صورت مخروطي بوده ه اني بـولي اندام تحت ،نماي طبيعي داشت

. ف و انگشت پا خلفي بـود ـزانو در خل. و چرخش خارجي داشت
 ـ ـ  گاه ادراريـدست اسلي خـارجي، پرينـه و مقعـد وجـود     ـتن

  .)1تصوير (نداشت 
 وقانيـهاي اندام ف وانـخاست ،Baby Gram راديوگرافي در
 ـ ون فقـرات ـست لي درو عيـد طبيـدر ح وز مشـاهده  ـاسكولي
 ـ نـهمچني ،شد  ــاستخ انـدام   روم وجـود نداشـت و  ـوان ساك
 ـوان فـط يك استخـامل فقـاني شـتحت ور و يـك اسـتخوان   م

  .)2تصوير (تيبيا بود 
كبد و كيسه  در اتوپسي انجام شده؛ قلب، ريه، روده باريك،

 وراس، آدرنــال بــا نمــاي طبيعــي گــزارش شــد ، پــانكصــفرا
سـيگموئيد در انتهـا   . هاي شبيه رحم مشـاهده شـد   ساختمان

همچنين فاقد كليه، . متسع و بسته بود و آنوركتال وجود نداشت
  .حالب و مثانه بود

  

  

  

  الف ۱تصوير 

  

  عکس نوزاد متولد شده با سيرنوملياب ـ  ۱تصوير 

 
  Baby gramراديوگرافي  -۲صوير ت
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  بحث
سيرنومليا يك ناهنجاري شديد و كشنده است كه به علـت  

روياني در  4-6سندرم رگرسيون ديسمورفيك كودال، در هفته 
پيش  .افتد اي اوليه در محل مامبران كلواكال اتفاق مي لوله روده

كـودال  شد كه سيرنومليا نـوع شـديد سـندرم     از اين تصور مي
 ،اسـت  [Caudal Regression Syndrome (CRS)]رگرسيون 

چنـدين  . بنـدي شـد   ولي بعدها بـه صـورت جداگانـه تقسـيم    
ولي جدا از چسبندگي اندام  ،ناهنجاري در هر دو مشترك است

يافته اصـلي آنـاتوميكي اسـت كـه      ،تحتاني، نقص شريان نافي
  7و4.نمايد متمايز مي CRSسيرنومليا را از 

انحراف جريـان  . اتيولوژي واقعي سيرنومليا مشخص نيست
ن جنيني قسمت كودال از شريان نافي را بعنوان علت اوليـه  خو

به دليـل نقـص اوليـه     CRSدر صورتيكه  ،دانند اين سندرم مي
  .باشد مزودرم كودال مي

يــك حادثــه تراتوژنيــك در مرحلــه گاستروليشــن     
)Gastrulation Stage ( در هفته سوم سبب اختلال در تشكيل

كامل غير طبيعي ناحيه شود كه منجر به ت و تكامل نوتوكورد مي
در همـه   VACTER سـندرم  حداقل سه جـزء . گردد كودال مي

آگهي خيلي بد است و اكثر نـوزادان   پيش 8.شود موارد ديده مي
گر چـه  . نمايند آيند يا به فاصله اندكي فوت مي مرده به دنيا مي

ولـي عوامـل تراتـوژن چـون      ،علت اين سندرم نامشخص است
و  A، رتينوئيـك اسـيد، ويتـامين    كادميوم، سرب، رادياسـيون 

فاكتور ژنتيك نقش چنداني نـدارد و  . ثر مي دانندؤكوكائين را م
  10و9.ها اغلب طبيعي است كاريوتايپ

و ديابـت مـادري    CRSهمراهي شديدي بين سـيرنومليا و  
نوزاد مادران ديابتي دچار ايـن   350يك مورد از هر . وجود دارد

برابري اين اخـتلال   200يش دهنده افزا اختلال هستند كه نشان
تغيير متابوليسم اگزوداتيـو در مـادران   . در جمعيت عادي است

هاي اكسيژن آزاد، در جنين در  ديابتي سبب آزاد شدن راديكال
. شود كه ممكن است نقش تراتوژن داشته باشـد  حال تكامل مي

اگـر چـه در   . وجود نداشـت  ما اين ريسك عامل خطر در بيمار
ولـي ايـن    ،ضمائم شبيه رحـم مشـاهده شـد    اتوپسي بيمار ما

  .نث استؤتر از م ناهنجاري در جنس مذكر سه برابر شايع

تشخيص سيرنومليا با اولترا سونوگرافي در سـه ماهـه اول   
و بـه   9زودترين زمان گزارش شـده در هفتـه   . پذير است امكان

در حاليكـه   11.بارداري بوده است 13و  11هاي  دنبال آن در هفته
ن موارد تشخيص در سه ماهه دوم بارداري است كـه بـا   بيشتري

دفـورميتي اسـكلتي و كـاهش     ديدن چسبندگي اندام تحتاني،
شديد حجم مايع آمنيوتيك به دليل آژنزي يا ديسژنزي دستگاه 

  .باشد ادراري مي
تشخيص قطعي در دورة جنيني با سونوگرافي داپلر رنگـي  

)Imaging Colour Duppler (ن ويتلين واحد و و با ديدن شريا
گيرد و همچنين  بزرگ كه از قسمت پروگزيمال آئورت منشاء مي

در صـورت لـزوم    .پـذير اسـت   آترزي شرائين كليـوي امكـان  
  12.سبب تكميل تشخيص خواهند شد MRIو  3Dسونوگرافي 

 هـا  تمـامي سـونوگرافي   در بيمار ما اوليگوهيدرآمينوس در
وس شـديد، نقـص   به دليل اوليگوهيـدرآمين  وگزارش شده بود 

اندام تحتاني گزارش نشد، همچنين به دليل عدم وجود ژنيتـال  
 توسط سونوگرافي و حتي در معاينه بـاليني  خارجي جنس بيمار

هـاي   ولي در اتوپسـي سـاختمان   ،بعد از تولد نيز نامشخص بود
  .شبيه رحم مشاهده شد

  گيري نتيجه
سيرنومليا يك ناهنجاري مادرزادي كشنده و خيلـي نـادر   

تشـخيص زودرس  . است كه اغلب همراه با ديابت مادري اسـت 
پره ناتال در سه ماهـه اول يـا دوم بـارداري و خاتمـه زودرس     
حاملگي سبب كاهش تروماي ناشي از ختم حاملگي يـا زايمـان   

  .هاي بالاتر خواهد شد در ماه

  تقدير و تشكر
وسيله از همكـاران محتـرم واحـد حمايـت توسـعه       بدين

بيمارستان قدس خـانم دكتـر نـدا اسـماعيل      تحقيقات باليني
ها و خانم مينـا طـاهري و پرسـنل بيمارسـتان خصوصـي       زاده

پاستور جناب آقاي دكتر سيد عباس حسيني جهرمي و سـركار  
خانم سميرا معمار باشي كه در تهيه اين مقاله ما را ياري نمودند 

  .نماييم تقدير و سپاسگزاري مي
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Abstract: 
 

 
A Rare case Report of Sirenomelia, the Mermaid Syndrome 
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Sirenomelia, the Mermaid syndrome is an extremely rare and lethal congenital anomaly with an incidence 

of one in 60.000 to 100.000 pregnancies. It is characterized by complete fusion of the lower limbs associated 
with external genitalia absence, renal agenesis and anorectal defects. Sirenomelia represents the most severe 
of caudal regression syndrome. Although prenatal diagnosis has been reported even as early as the first 
trimester, we present an infant delivered from a 19 - year- old primigravida at 33 week’s gestation, with a 
dysmorphic lower limb, agenesis of external urogenital and anorectol atresia. X- Ray (baby gram) and autopsy 
revealed other anomalies in the infant. 

The early detection of this syndrome during the first or the second trimester, helps us in the diagnosis of 
this rare anomaly and in terminating the pregnancy in a less traumatic period. 
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