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  خلاصه 
در صد هزار  4/ 2تا  5/1شود و بروز آن هاي تحتاني مشخص ميپري دريايي با چسبيدگي كامل يا ناكامل اندام سندرما يا سيرنوملي :هدف

 يهاي جنينمورد نادر از ناهنجارياين هدف از اين مطالعه معرفي . اندهاي متفاوتي براي بروز سيرنومليا مطرح شدهفرضيه. باشدتولد مي
هاي به بحث در رابطه با روش ،علاوه بر اين با مرور مقالات مرتبط با موضوع. اختلالات كميابي همراه بوده است است كه در نوع خود با

  .ناهنجاري و اهميت آن براي مادر و جنين پرداخته شده استاين تشخيصي زوردس 
ه در سونوگرافي كاهش شديد مايع آمنيوتيك هفته معرفي شده است ك 20در يك جنين مورد از سيرنومليا يك در اين مقاله  :معرفي بيمار

هاي ايليو هاي ناحيه لومبوساكرال و نقص در تشكيل استخوانعلاوه بر اين نقص در مهره. و جنين فاقد كليه و مثانه بوده استداشته 
در اتوپسي خارجي نيز ساكرال، تشكيل نشدن كيسه صفرا، كور بودن روده بزرگ در ناحيه كولون صعودي و عدم تشكيل دستگاه تناسلي 

هاي ران و ساق هر دو پا كاملا تشكيل شده و به هم جوش نخورده بودند و به اين از جنين پرتوبرداري به عمل آمد كه استخوان. ديده شد
  . براي جنين گذاشته شد 1تشخيص سيرنومليا تيپ  ،ترتيب

معمولا با حيات منافات دارد ولي  سندرماين . باشندمعمولا مذكر مي سندرممبتلايان به اين ) پري دريايي(بر خلاف نام آن  :يگيرنتيجه
  .اندمبتلايان زنده نيز به ندرت گزارش شده

   هاناهنجاري ؛سندرم پري دريايي ؛سيرنومليا :هاي كليديواژه    

   مقدمه

سيرنومليا يا سندرم پري دريايي با چسبيدگي كامل يا ناكامل 
درصد  4/ 2تا  5/1شود و بروز آن هاي تحتاني مشخص مياندام

هايي قرار اين اختلال در دسته ناهنجاري ]1[.باشدهزار تولد مي
) شروع هفته سوم جنيني(دارد كه در طي مرحله گاسترولاسيون 

 Caudal(افتند و به خاطر ديس ژنزي ناحيه دمي مي اتفاق
Dysgenesis ( يا تشكيل ناكافي مزودرم در ناحيه دمي جنين

از آنجاييكه مزودرم اين ناحيه در تشكيل اندام . شودد ميايجا
هاي لومبوساكرال نقش تحتاني، سيستم ادراري تناسلي و مهره

دچار اختلال  سندرمدارد، در نتيجه موارد فوق در جريان اين 
   ]2[.گردندمي

سال از گزارش سيرنومليا يا سندرم پري دريايي  450بيش از      
آن مطرح شـده هاي متفاوتي براي علت بروز و فرضيه ]3[گذرديم
ارائه شد،  سندرماي كه براي علت بروز اين اولين فرضيه ]4[.ستا

بود كه بروز بيماري را ناشي از وارد آمدن فشار به  "فرضيه فشار"
پس از آن . دانستم ميـن در داخل رحـقسمت دمي جني

، از مطرح گرديد سندرمهاي مختلف ديگري براي اين فرضيه
كه آن را ناشي از نارسايي در  "نارسايي اوليه"جمله فرضيه 

كه  "ايكمبود تغذيه"دانست، فرضيه ها ميتكامل سومايت
داد و ساير اختلال در شريان نافي را بعنوان علت شرح مي

 "اتساع زياد لوله عصبي"، فرضيه "پسرفت دمي"ها مانند فرضيه
اي به توجيه آن گونهكه هركدام ب "ربودن شرياني"و فرضيه 

   ]2[.اندپرداخته
هاي كروموزومي و توارث مطالعات عدم وجود ناهنجاري     

. نشان داده اندخانوادگي را در اكثريت قريب به اتفاق اين بيماران 
اين  ]1[.اندبيماران با ديابت مادري مرتبط بوده% 2در حدود 

به زن شود و نسبت مرد م اغلب در جنس مذكر ديده ميسندر
هاي متعدد، به دليل وجود ناهنجاري ]5[.باشدمي 1به  7/2

مورد  ،2001در سال چه  اگر ]6[.مانندمبتلايان به ندرت زنده مي
زنده و فعال كه هم اكنون  اندگزارش كردهاي را هم ساله 31

افراد مبتلا طيف متغيري از علائم را از  ]7[.است)البته به زحمت(
: به طور عمده شامل موارد زير هستند دهند كهخود بروز مي

كاهش رشد و چسبندگي پاها، اختلالات ستون فقرات، 

 هاي كودكان ايرانمجله بيماري  مقاله تحقيقي
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هاي دستگاه ادراري تناسلي، مشكلات گوارشي، ناهنجاري
هاي قلبي و عروقي از جمله مشكل در اختلالات ريوي، ناهنجاري

، 1987در سال  ]11-8 ،6 ،4[.رت شكمي و نهايتا نوروبلاستوماآئو
هاي اندام تحتاني و وضعيت ود يا عدم وجود استخوانبراساس وج

آنها، هايفز و استاكر، سيرنومليا را به هفت تيپ تقسيم نمودند 
  ). 1جدول (

تشخيص زودرس قبل از تولد در سيرنومليا داراي اهميت خاصي 
است، زيرا خطرات احتمالي و پيش آگهي بيمار را تعيين نموده و 

-بدون عارضه را ميسر مي تصميم گيري براي ختم حاملگي
اين  كه سيرنومليا پديده نادري است، در از آنجايي ] 13، 12، 5[.سازد

كه جهت اتوپسي  مي پردازيم مطالعه به معرفي يك مورد از آن
هاي به مركز طبي كودكان ارجاع داده شده بود و داراي ناهنجاري

  .نشده اند گزارشتا به حال  بعضاكه بود  يمتعدد

  نواع تيپ هاي سيرنوملياا - 1جدول 

 مشخصات  تيپ
 اندهاي ران و ساق تشكيل شدهتمام استخوان  1
 فقط يك فيبولا  2
 بدون وجود فيبولا  3
- دو فمور به صورت ناقص به هم جوش خورده  4

  اند، جوش خوردن فيبولاها 
 انددو فمور به صورت ناقص به هم جوش خورده  5
 يك فمور، يك تي بيا  6
 ، عدم تشكيل تي بيايك فمور  7

  گزارش مورد

هفته، بدون سابقه حاملگي و  18با سن حاملگي  ايساله 26خانم 
وي . ه بوددوزايمان قبلي، براي معاينه روتين به پزشك مراجعه نم

از بيماري خاصي شاكي نبوده و سابقه اعتياد و استفاده از داروي 
نسبت  همسر ايشان سالم بوده و اين دو. خاص را نيز نداشت

سابقه بيماري خاصي به جز . ندشتخويشاوندي دوري با يكديگر دا
. ديابت بزرگسالان در مادر بزرگ مادري جنين وجود نداشت

. دونمپزشك مربوطه براي ايشان درخواست انجام سونوگرافي را 
نهم بارداري سه بار سونوگرافي   لازم به ذكر است كه تا هفته

در سونوگرافي . ه بودشدش نكه مشكل خاصي گزار صورت گرفت
مشخص شد كه مايع آمنيوتيك كاهش شديد دارد و چهارم 

منا جنين زنده بوده و سن آن ض. جنين فاقد كليه و مثانه است
پس از تكرار سونوگرافي و كسب . هفته تخمين زده شد 18 حدود

نتايج مشابه، يك هفته بعد تحت القاء دارويي، جنين سقط شده و 
بخش آسيب شناسي مركز طبي كودكان ارجاع جهت اتوپسي به 

لازم به ذكر است كه در گزارش سونوگرافي از به هم . داده شد
قبل از  .بودچسبيده بودن پاهاي جنين ذكري به ميان نيامده 

انجام اتوپسي از جنين آزمايش پرتوبرداري به عمل آمد كه طي 
هاي ران و ساق هر دو پا كاملا آن مشخص شد كه استخوان

هاي ناحيه مهره وشكيل شده و به هم جوش نخورده بودندت
هاي ايليو ساكرال و تشكيل استخواننقص داشته لومبوساكرال 

  .   ناقص بودنيز 
 220وزن تقريبي : عبارت بودند ازاتوپسي  هاي حينيافته     

 CR :3/15طول سري دمي يا  ،)بعد از فيكساسيون(گرم 
، دور دورسرسانتيمتر؛  RH :9 طول دمي پاشنه اي يا سانتيمتر،

سر و . سانتيمتر 5/15و  16، 5/17سينه و دور شكم به ترتيب 
دستگاه ادراري . گردن، قفسه سينه و شكم ظاهر طبيعي داشتند

تناسلي خارجي و هم چنين مقعد در جنين تشكيل نشده بود و 
شكل (هر دو اندام تحتاني بصورت طولي به هم چسبيده بودند 

سانتي متر  5/2ه لومبوساكرال مننگوسلي به قطر در ناحي). 1
جنين به يك زائده دم مانند به طول و قطر  چهلدنباوجود دارد و 

  .اندام فوقاني مشكلي نداشت. شدسانتي متر ختم مي 2/0
ها و هاي هر دو طرف، حالبكليهدربررسي احشاء داخلي،      

نداشته و  مثانه هيچكدام تشكيل نشده بودند، كيسه صفرا وجود
شريان آئورت فاقد . روده بزرگ در قسمت صعودي كور بود

عناصر  .هاي انتهايي شكمي بود و در انتها مسدود شده بودشاخه
سرو گردن، قلب، تيموس، كبد، طحال، معده، غدد فوق كليه و 

ژنيتالياي داخلي از نظر ظاهري  .روده باريك در حد طبيعي بودند
حم داشت ولي در آزمايش بيشتر شباهت به تخمدان و ر

هايي مانند بيضه، ميكروسكوپي تركيبي در هم ريخته از بافت
ديديم، آندومتر و لوله فالوپ و حتي جزايري از بافت كليوي اپي

 .يافت نشد نكته غير طبيعيمعاينه جفت در  .جنيني مشاهده شد
  .)شريان منفرد(بند ناف دو رگ داشت 

هاي ران استخوانتشكيل كامل (ري پرتوبردانتيجه به با توجه      
 و اتوپسي جنين) ن آنهاهم جوش نخوردو به  و ساق هر دو پا

بررسي كروموزومي بر . گذاشته شد 1تشخيص سيرنومليا تيپ 
روي جنين انجام گرفت و نتيجه آن يك جنين مذكر بدون هيچ 

  .ناهنجاري كروموزومي بود

  بحث
بيده بودن اندام سيرنومليا اختلال نادري است كه بصورت چس

هنوز هم علت واقعي . نمايدو ظاهر پري دريايي بروز ميتحتاني 
 ها باها موردي و كتبا اين وجود اكثر گزارش. آن مورد بحث است

آن را جزئي از طيف اختلال در تشكيل ناحيه دمي جنيني در 
دانند كه طي آن مزودرم اين ناحيه مرحله گاسترولاسيون مي

شود و منجر به اختلال در شكل گيري مي بصورت ناقص تشكيل
افراد مبتلا طيف . گردداندام تحتاني و سيستم ادراري تناسلي مي

وسيعي از علائم را ممكن است نشان دهند و در انسان مهمترين 
 دانند ولي در موش اختلالاتحالت مرتبط با آن را ديابت مادر مي

     ]6، 3[.ژني شرح داده شده است



  1386؛ پائيز )2نامه  ژهيو( 17كودكان، دوره  هايمجله بيماري 308 
 عاليه پور، دكتر محجوبدكتر ؛ سيرنومليا، گزارش مورد و مرور مقالات

  

  
  ين پري دريايي، پاهاي به هم چسبيدهجن -1شكل 

استفاده تركيبي از سونوگرافي  دهندنشان ميموردي  هاگزارش     
در اوايل سه ماهه و دو بعدي و سه بعدي در تشخيص قبل از تولد 

دوم حاملگي ارزشمند است و به همين ترتيب تركيب سونوگرافي 
   ]12[.ر استاي برخورداسه بعدي و چهار بعدي نيز ار ارزش ويژه

اي است كه هفته 18در اين مقاله جنين معرفي شده مورد      
بود و  كردهن شگزاررا مشكلي ، آنقبل از تا انجام شده سونوگرافي 

قدان مايع آمنيوتيك و عدم تشكيل كليه و مثانه فهجده هفتگي در 
ذكري از به هم چسبيده بودن پاهاي با اين حال . جنين گزارش شد

نشده بود كه شايد به خاطر دشواري تشخيص نوگرافي در سوجنين 
با توجه به مسايل احشايي براي . در سونوگرافي باشداين ناهنجاري 

شد و  حاملگي بدون عارضه براي مادر  تجويز مادر سقط درماني
  .بيمار خاتمه يافت

اگرچه علت اين  دهداز اين اختلال نشان ميموارد گزارش شده      
عوامل ژنتيكي، ديابت  اي از ابهام قرار دارد وليهالهم هنوز در سندر

را با آن مرتبط ) Etretinateاز قبيل (مادر و عوامل محيطي 
و اين در حالي است كه در جنين مورد مطالعه ما تنها  ]14[انددانسته

هاي مطالعه گزارش. باشديافته مثبت وجود ديابت در مادربزرگ مي
هاي سازد كه صرف نظر از تنوع در اختلالات اندامقبلي روشن مي

) باشدكه اساس طبقه بندي آنها نيز مي(ها تحتاني اين جنين
باشند از ها داراي طيفي گسترده و جالب مياختلالات همراه با آن

متفاوت بدن هاي  -سيستمهاي مختلف از قبيل عدم تشكيل قسمت
ايي لوله گوارش، انتهاي ها و مجاري ادراري، قسمت انتهنظير كليه

هايي از لوله هاي لگني، دستگاه تناسلي، قسمتآئورت، استخوان
، در جنين مورد مطالعه ما علاوه بر ]18-15، 12، 6، 3، 1[عصبي و غيره

هايي تركيبي به هم ريخته از بافت ،شده قبلي شگزارهايي ناهنجاري
ايري از بافت مانند بيضه، اپي ديديم، آندومتر و لوله فالوپ و جز

  . داشت كه تاكنون گزارش نشده است كليوي جنيني
كروموزومي در اين جنين هيچگونه ناهنجاري بررسي      

 ،5 ،1[كروموزومي را نشان نداد كه با ساير مطالعات همخواني داشت 

- اي از مطالعات قبلي اختلالات ژنتيكي را نشان دادهولي پاره ]11، 10

اكثر  ؛جنين جنسيت مذكر را مشخص ساختكاريوتيپ اين  ]14[.اند
جالب است بدانيم دو مورد  .اندهاي دريايي قبلي نيز دختر نبودهپري

هاي حاملگي دو قلو نيز جداگانه سندرم پري دريايي در يكي از قل
اخيرا  ]19 ،10[.ستااند كه در نوع خود بحث برانگير بودهبه ثبت رسيد

كه حاصل تلقيح مصنوعي به  نيز موردي از سيرنومليا در جنيني
 Intracytoplasmic(روش تزريق داخل سيتوپلاسمي اسپرم 

Sperm Injection( 20[.بوده به ثبت رسيده است[  
توان گفت با توجه به ابهامات وسيعي كه در نحـوه  در مجموع مي     

باشـد  بروز اين سندرم وجود دارد، پيشگيري از آن فعـلا ميسـر نمـي   
شخيصي مناسب، از قبيل سونوگرافي به روش سـه  ولي با تمهيدات ت
-بـه راحتـي مـي    آي.آر.سونوگرافي رنگي داپلر و امبعدي، استفاده از 

توان اين ناهنجاري را در سه ماهـه اول حـاملگي تشـخيص داد و بـا     
كمك دقت فراوان اين روش ها عـلاوه بـر افتـراق ايـن ناهنجـاري از      

را مانند تصميم گيري بـراي  اي توان اقدامات ويژهاختلالات ديگر مي
كه  از طرفي در صورتي. سقط و كاهش خطرات جاني مادر انجام داد

تـوان بـراي نحـوه    هاي جنين منافي حيات وي نباشند، ميناهنجاري
تولد و اقدامات احتمالي مورد نياز بعد از تولد برنامه ريزي نمود كه از 

بـه كـارگيري    هاي استخوان و مفاصل،توانيم به جراحيآن جمله مي
   ]25-21[.يممائدستگاه تناسلي ادراري اشاره نهاي ها و جراحيپروتز

  گيري نتيجه
هاي نادر به نام پري دريايي  سندرمدر اين مقاله به معرفي يكي از 

پرداخته شده است كه معمولا به علت وجود ناهنجاري هاي شديد 
مي شود و  بلافاصله بعد از تولدمرگ منجر به مرگ داخل رحمي يا 

از اين جهت تشخيص زودرس آن و برنامه ريزي جهت سقط درماني 
  .مهم مي باشد
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Abstract 
Objective: Sirenomelia or Mermaid syndrome is characterized by complete or incomplete fusion 
of lower extremities with an incidence of 1.5 to 4.2 in 100000 live births. It occurs in gastrulation 
period (beginning of third gestational week) because of insufficient mesoderm formation in caudal 
region. Various theories have been postulated to explain the etiology of sirenomelia such as 
pressure theory which denotes that some intra-uterine force, probably amniotic, acts on the tail of 
embryo. The aim of this study was to present a rare congenital malformation. In addition we 
reviewed the pertinent literature in this regard. 

Case Presentation: We report a case of sirenomelia with multiple interesting anomalies including 
bilateral renal agenesis, absent external genitalia, gall bladder agenesis, colorectal agenesis from 
mid ascending colon, ileosacral dysgenesis, meningocele, caudal tapering of abdominal aorta and 
single umbilical artery. History, detailed autopsy findings and review of literature are presented in 
this report.  

Conclusion: Sirenomelia is a rare congenital malformation leading to stillbirth or early death after 
birth due to multiple anomalies, so prompt intra-uterine diagnosis and therapeutic abortion is of 
utmost importance. 

Key Words: Sirenomelia; Mermaid syndrome; Multiple Anomalies 
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