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  چكيده
 يهـا  يبـا قـد کوتـاه و ناهنجـار     وکـرده    ري ـهـا را درگ  ها و دنده  است که مهرهي مرکز يستم اسکلت يک اختلال نادر س   ي Jarcho-Levinسندرم  

 يمبنـا . باشـد  يمتفـاوت م ـ در بيمـاران   آن  بـروز  زاني است که م   ي تنفس يها ير ناهنجا انمارين ب ي از مشکلات ا   يکي .استگر همراه   ي د يها ارگان
 كننـده  بـسيار كمـك  هـا   ق دنده يت دق ي وضع نيي تع  در يبعد سهمارپيچي  اسکن   يت يس اما ، سينه است  ي  گرافي قفسه  راديو اساس ه بر يص اول يتشخ
کـه دچـار    است يا  ماهه۹خوار  ريپسر شبه   مربوطگزارش ما.  استيقلبت اختلالا ،شود يده مين سندرم دي که در ا   يگريداختلالات  از  . باشد  مي

  .بود قلب راست ييسندرم فوق همراه با نارسا
  اي لازي اسپونديلوكوستال، ديسوستوزيس، آژنزي دنده، كوتاه قدي تنهپ ديس لوين،-اركوج سندرم :يدي کلگانواژ
  

  
  مقدمه

ــ  Jarcho-Levinســندرم      ــادر يک اخــتلال مــادرزادي    ن
 ـ زي  از چنـد مشخـصه  يا کـه بـا مجموعــه   اسـت     ر شــناختهي

 ـ  ،)Short Trunk Dwarfism (يا  قـد تنــه يکوتــاه: شـود  يم
 از ي ناش ـيها و مـشکلات تنفـس    و دندهها  مهره يها يناهنجار
 ـا .سـينه  ي   قفسه يها يناهنجار    ر گـروه  ي ـن سـندرم بـه دو ز      ي
ــس ــيتقـ ــود يم مـ ــسوستوزيس :شـ ــتال ديـ    اسپونديلوكوسـ

Spondylocostal Dysostosis (SCD)] [ اسـيك اسپونديلوتور و  
ــسپلازيا   .)Spondylothoracics Dysplasia )۱] (STD)  [دي

  
  
  
  
  

  
 ـ ا،نهي س ـي  قفـسه کي آناتوماختلالاتبه علت وجود     ن افـراد  ي

توانـد از نـوع کـاملا       يند کـه م ـ   شو ي م يدچار مشکلات تنفس  
اد و  ن بـالاتر تـا بـروز ح ـ       يررس در سن  يص د يف با تشخ  يخف

ــوزادان متغيسترس تنفــسيــدزودرس  در  .)۲( ر باشــديــ در ن
 يهـا  يتوانـد همـراه بـا ناهنجـار        ي درصد مـوارد م ـ    ۳۰حدود
 ـ مهم همـراه ا يها ي از ناهنجار  يکي .گر باشد ي د يها ارگان   ني

داراي ماران  ي ب ينيبالت  ي است که در وضع    يص قلب يسندرم نقا 
  ن سـندرم  ي ـص ا يجهـت تـشخ   . )۳( باشـد   اهميت خاصي مي  

  
  
  
  
  
  

  تخصص قلب اطفال، استاديار دانشگاه علوم پزشکي زنجان فوق* 
  متخصص اطفال، استاديار دانشگاه علوم پزشکي زنجان **

  دستيار اطفال، دانشگاه علوم پزشكي زنجان***

 



  لوين از ايران -كوجاراولين مورد 

 

 ۸6 زمستان ،61 ي ، شماره۱5 ي  درماني زنجان، دوره، پژوهشي دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي،لمي عي مجله

٨٨

 يبـردار  ريتصو  است وي الزامسينه ي    گرافي قفسه    راديو گرفتن
CTي ت قفسهي وضعيز در بررسي نيسه بعد  اسكن مارپيچي 
 ـ تـوارث ا   ي  نحـوه  .)۲( کننده است   کمک سينه ن سـندرم بـه     ي

 به ندرت به صورت اتـوزوم  يصورت اتوزوم مغلوب است ول  
 ـ وين سندرم موتاس ـ  يدر ا . دينما ميز بروز   يغالب ن   ي رو ين ژن

  .وندديپ يوقوع م  هب) q ۱۹ ۱۳ (۱۹کروموزوم 
 ـمـاران با  ين ب يدر خصوص درمان ا     اسـتفاده از  ي د بـه نحـوه  ي

 ي تنفسيها  درمان عفونت،هي تغذي  نحوه،يکيون مکان يلاسيونت
  .  توجه نموديمي ترميها يو جراح

  
  ماريبگزارش 

 يعيبمان طي زاه صورتبكه   بوديا  ماهه۹رخوار يمار ش يب     
 طول عمر حـاملگي وي كامـل و وزن هنگـام    .متولد شده بود 

از بـدو    ،ر مـادر  يه با ش  ي تغذ رغم  علي.  گرم بود  ۳۳۰۰تولدش  
صـورت   بـه رشـد قـدي     وزن وش نامناسـب يافزاتولد دچار   

  ر کاهش دورس  و) ۳ر صدک   ي ز  به ۵۰از صدک   (کاملا واضح   
شت،  نداي بستر ي  سابقهبيمار  . بود شده   )۲۵  به ۵۰از صدک   (

ــ ــه زرديول ــوزادي ب ــود ي ن ــتلا شــده ب ــد.  مب ــسبت يوال   ن ن
 ماه ۶بار سقط داشته و  کي ي مار سابقهيمادر ب.  نداشتند يليفام

 کـه  بـود    شـده باردارفن ي کلومي مصرف داروپس از سقط، با   
 مشکل مـشابه در خـانواده       ي  سابقه. مار فوق حاصل آن بود    يب

 يـي  دارو يلگ حـام  يمار در ط  ين مادر ب  يچن هم. وجود نداشت 
 ـ .نکــرده بــود   مــصرف   ي جهــت بررسـ ـ رخوار تنهــا يشـ

)Failure To Thrive[FTT] (بـود  شـده يبـستر  مراجعه و . 
انوز يس ـ  ويتنفس رستسيد ،سرفه دچار   ي روز بعد از بستر    سه
 ۴۴ و دور سـر  ۶۱ قـد  ، گرم۵۸۰۰در زمان مراجعه وزن    .دش

ــانت ــت  يس ــر داش ــدام . مت ــل ق ــدازه يفونتان ــه ان  ۵/۱×۱ ي  ب
 ي مختصر به صـورت تـورفتگ  بدشكلي. باز بودمربع  متر يسانت

حرکـات  . سينه مـشهود بـود   ي قفسيهمختصر در سمت راست     
در . بـود پـارادوکس   صـورت      بـه  راسـت    يا دنده نيعضلات ب 

در سـمع  . دش ـع مس ـطرفـه    ها کراکل دو   هي ر  فيزيكي ي  معاينه

ر نقاط يها و سا اختلال واضح در اندام. ده شدي شن بلندP2قلب 
  . بوديعيطبا بيمار تقرينمو ب. اشتند

 ، اوره، خونهاي  سلولشات انجام شده شمارش کامليدر آزما
ــرات ــد،نينيک ــسي پتاســ،مي ســد، قن ــيم طبيم و کل .  داشــتيع

 خـون   ي گازها يدر بررس . ز نرمال بود  ي ن يادراركامل    زمايشآ
 ـ مزمن با جبران متابول    يدوز تنفس ي، اس يانيشر در . ک داشـت  ي

 ،۶،  ۵ ،۴ يها  در دنده  يا  قوس دنده  ينزژ آ نهسي ي   قفسه يگراف
 و ينـز ژ به صـورت آ يا مهرهشكلي  بد سمت راست و  ۸ و   ۷

در .  داشـت  ۸ تا ۴ ي پشت يها وز در مهره  يورتبرا و اسکول   يهم
 ـ هيدررفتگ مهيها فقط ن  اندام يگراف . داشـت وجـود  پ چـپ  ي

ک يها اسـتئوپن   استخواني    همه ي بود، ول  يعي طب يسن استخوان 
  .)۱شکل ( بودند

  

  
  

راسـت و   هـاي سـمت   سينه که آژنزي دنـده  ي گرافي قفسه  :۱شکل  
  .دهد مي هاي پشتي را نشان مهرهشكلي  بد

  

دهليـز و بطـن راسـت و کـاهش     بزرگـي  در اکوکارديوگرافي  
بطن ) Ejection Fraction(اي  ضربه  حجمخفيف تا متوسط در

اخـتلال  .  طبيعـي بطـن چـپ داشـت        اي  ضربه حجمراست و   
در سونوگرافي شـکم     ).۲شکل  (وميک در قلب ديده نشد      آنات

 بـري  دِو لگـن، مثانـه حـاوي ترابکولاسـيون جـداري همـراه      
)Debri (نسبتا غليظ با احتمال مثانه نروژنيک مشاهده شد.  
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ز و بطـن  ي واضح دهل يبزرگي    دهنده  نشان يوگرافياکوکارد :۲شکل  
  . باشد يچپ م ز و بطنيراست نسبت به دهل

  
   بحث

، SCD جمله  ازي مختلفيها به نام Jarcho-Levin سندرم     
STD، ســندرم  و يا  جــسم مهــرهيمــادرزاد يهــا يناهنجــار
 و  اركوج ـ ۱۹۳۸در سـال    . شـود  يشناخته م  بي عج يها مهره

  ف کردنــدي توصــين ناهنجــاريــن کــودک را بــا اي اولــلـوين 
 از آن زمـان     . متعدد ستون فقرات بود    يها ي ناهنجار يکه دارا 

   گـزارش شـده     يمـار ين ب ي ـورد از ا   م ۱۰۰تر از    ه حال کم  تا ب 
  .)۴( است
 ـ گـزارش کردنـد کـه ا       ۱۹۸۴ در سـال     رنـشو   و نربرو  هيل ن ي

در . شـود  يده م ـ ي ـشتر د ي ـکـو ب  ين پورتور ي در ساکن  يناهنجار
گر يشتر از ديتبارها ب يياي در اسپان يمارين ب ي ا يگري د ي  مطالعه
ن سندرم در ياز ا يکنون مورد تا .)۱، ۵( ده شده استيملل د

  .ران گزارش نشده استيا
ــا ــارين بي ــيم ــد از طري پ ــش از تول ــونوگرافي ــام س  يق انج

 ـ يمار سونوگراف ين ب ي در مورد ا   .)۴(ص است   يتشخ قابل ش يپ
  .دهنده باشد  تشخيصاز تولد نتوانسته بود 

ون ي بـا اخـتلال در سگمانتاس ـ  عمـدتا  ي مـادرزاد  يمـار ين ب يا
 ـ ا شـناخته  ه  در دنده  يها و ناهنجار   مهره شـود کـه شـامل       يم

 ي  دنده، شکليا  پروانهي  مهرهورتبرا،    همي ،ها شکاف در مهره  

ده و قـد کوتـاه در   ي چسبي  دنده ،ا عدم وجود دنده   يدو شاخه   
 ـ نگـزارش شـده  مـار  يب .)۷، ۶( باشـد  ي کوتـاه م ـ ي اثر تنه ز ي

 ـ در ناح  ورتبرا  هميها و     دنده ي به صورت آژنز   ياختلالات  ي  هي
  .  داشتکيتوراس

 ـ يک و کمـر  ي توراس ،ي گردن يها تمام مهره   ـتواننـد درگ  يم ر ي
 گـزارش  ي ناهنجـار اليژي ساکروکوکـس ي هي در ناحيشوند ول 

ها به صورت کاهش قطر   شکل مشخص مهره .)۸( نشده است 
ه به  ي شب ي است که شکل   يش طول جانب  ي و افزا  ي خلف -يقدام

 ۴/۲حدود   يقطر کانال عصب   .دينما يجاد م يداس را در مهره ا    
  .)۸( افته استيش ي افزايعي به حالت طببرابر نسبت
توانـد در   ي م ـباشد و  يع م يماران شا ين ب يدر ا  يويمشکلات ر 

 ـ تولد با د   يحوال  ـ و ن  يد تنفـس  يشـد سترس  ي  ـاز بـه تهو   ي  ي  هي
 ـا در صـورت درگ    ي ـد و   ي بروز نما  يکيمکان  مختـصر تـا     يري
  در مورد  .)۹، ۱۰(  همراه باشد  يم محدود يبلوغ با علا   يحوال

 مزمن وجود داشت که بـا اضـافه   يدوز تنفسياس زيمار ن ين ب يا
 ـ د شدن  در بخـش  يمنجـر بـه بـستر   شـديد   يسترس تنفـس ي

  . دشژه ي ويها مراقبت
 ـ در اي تنفسيريزان درگيص م يتشخ  ،مـاران مهـم اسـت   يبن ي

 يهــا افتــهي. کنــد يمــ نيــينــده را تعي آينيبــالت يرا وضــعيــز
 يهـا  يفقط ناهنجـار سينه     ي  راديوگرافي قفسه ک در   يژولويراد

 را ي تنفسيريزان درگيتواند م يد و نمينما يدنده را مشخص م
کال يپارادوکسن افراد حرکات    ين در ا  يچن  هم .)۱۰( نشان دهد 

 و  نقـص موجـود   ق  يافراگم از طر  يها و د   هير  فتق ،سينه ي  قفسه
 ـ يده مي د تکرارشونده يوي ر يها عفونت توانـد بـه    يشود که م

ز حرکات يمار ما نيب.)۲( ديشرفت نماي پيفس تنييسمت نارسا
 يهـا   تـست يدر بررس ـ . داشتسينه ي  کال در قفسه  يپارادوکس

 Restrictive تي وضـع )Pulmonary Function Test (يتنفس
ــد ــي ــود يده م    و )Forced Vital Capacity [FVC] (.ش
)Forced Expiratory Volume in 1st Second [FEV1] (

 ـ FEV1/FVCت  انـد و نـسب      افتهي کاهش صـورت متوسـط    ه   ب
مـاران  يب درصـد    ۳۰حدود  در   .)۸( باشد ي درصد م  ۹۰ حدود
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 گـر از ي ديهـا   ارگـان  يتواند بـا ناهنجـار   ين سندرم ميمبتلا ا 
 دسـتگاه   ،ي دسـتگاه ادرار   ، قلـب  يجمله مـشکلات مـادرزاد    

ــوس عــضلات شــکم و  ،يعــصب ــقف کــاهش تون  ،ي شــکمت
 ـيداکت ي، پليليداکت ني مکل، س  کوليورتيد  آنـوس سـوراخ   و يل
 ـ نروژن ي  جـز مثانـه    ه ب مار ما يدر ب  .)۱۱(  همراه باشد  شدهن  کي
  .ده نشدين موارد ديک از اي چيه

 ـيتـر  عيشـا    :ن سـندرم عبارتــست از  يــ در اين مــشکلات قلب
PDA ،ASD، VSDو Dextroposition  مـشکلات  يقلب، ول 

مـشکلات   مارين ب ي در مورد ا   .)۱۲(  نادر است  ي قلب ي  دهيچيپ
 ـ  يي نارسا يده نشد ول  ي د  قلب ينساختما  سـمت راسـت    يقلب
د را  ي ـجد يهـا  ونيو همکارانش موتاس   يتورنپن .اشتوجود د 

   ۱۹  کرومـــوزومي کـــه روDLL3 (Delta like 3) نژدر 
)۱۳ q ۱۹ (ـ  . گرفته گزارش کردنـد  قرار   ۱۷ يبـه صـورت کل

ــ ــيموتاس ــوع هموزيون در بررس ــوت و هتروزي ن ــوت يگ گ
ــشخ ــتيت ــده اس ــم.)۱۳( ص داده ش ــ  ه ــات يچن ن در مطالع

Linkage Analysis يبـر رو   مجـزا ي مولکـول يولـوژ يک اتي   

ــوزوم  ــت   q ۲ ۱/۲۲کرومـ ــده اسـ ــشخص شـ   ).۸( مـ
  : مهم وجود داردي ماران چند نکتهين بيدر درمان ا

ت ي و محـدود سـينه  ي  قفـسه کياختلالات آناتوم به علت   –۱
 ـد از فشار زي بايکيون مکان يلاسياز به ونت  يدر صورت ن  ،  آن اد ي

  .دشوز يپره
 ، متناوب ي  هي تغذ يجا   هد ب ين سندرم با  ي نوزادان مبتلا به ا    –۲

 ـ       ي مداوم با مقاد   ي  هيتغذ ش ير محدود داشته باشند تا از فشار ب
 ـتواند منجر به فشار به د ياز حد و اتساع معده که م     افراگم و ي

  . کرديري جلوگ،دشو يش مشکل تنفسيافزا
 را با دقت و شدت      ي تنفس يها د عفونت ين با ي در تمام سن   –۳
  . درمان کرديشتريب

کننـده   تواند کمـک  يم ي استفاده از جراح   ي خاص  در موارد  -۴
  .)۱( باشد

عـضله   فلاپمار و استفاده از يک ب ي در مورد    يمي ترم يجراح
ت ي ماهه در بهبود وضع ۶رخوار  يک ش ي در   يدورس سموسيلات

  .)۱۵،۱۴( ز بوده استيآم تي موفقيتنفس
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The Introduction of the First Case of Jarcho- Levin Syndrome from Iran 
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Jarcho-Levin syndrome is a rare central skeletal system defect with the involvement of ribs and vertebrae 

and association of short trunk stature and some other organ anomalies. One of the common problems is 

different rate of respiratory abnormalities. Chest X-Ray is the primary base for the diagnosis, but spiral 3D 

CT scan give us more accurate evaluation of the ribs situation. There are also cardiac problems associated 

with this syndrome. 

In this case we present a 9- month- old infant who had Jarcho-Levin syndrome with right-sided heart failure.   

 

Key words: Jarcho-Levin syndrome, Short-trunk dwarfism, Spondylo-costal dysplasia, Dysostosis, Rib 

agenesia  
 

 
  

  
 




