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های  یک بیماری نادر است که شامل فقدان مادرزادی کامل یا جزئی استخوان(  Sacral agenesis, SA)  آژنزی ساکرال

رخ دهد، اما اغلب با   تنهاییبدون عوارض دیگر و بهتواند این بیماری می .(1)است  (coccygeal) و کوکسیکس الساکر 

علت دقیق آن هنوز مشخص نیست، اما به احتمال زیاد    .(3،2)های عصبی، اوروژنیتال و گوارشی همراه استناهنجاری 

ترین عامل خطر دیابت  گذارند. مهم تکامل طبیعی ستون فقرات اثر می  درترکیبی از عوامل ژنتیکی و محیطی است که  

 .(4)برابر بیشتر از جمعیت عمومی گزارش شده است  ۸۰مادر است؛ شیوع آن در فرزندان مادران دیابتی  

های رادیوگرافیک بنا  بندی را معرفی کرد که بر اساس یافتهترین سیستم طبقهرایج  1۹۷۸در سال  (  Renshaw)  رِنشاو

 .(5)های عمدهاز آژنزی ایزوله و بدون علامت کوکسیکس تا بدشکلی   ،است(  IV–Iشدت )و شامل چهار درجه  است  شده  

یابد و  افزایش درجه رِنشاو با شدت بالاتر بالینی و ناتوانی عملکردی همراه است. با افزایش درجه، تحرک کاهش می 

معمولاً حاصل    SA  معمولاً برای حرکت به وسایل کمکی نیاز دارند. ناتوانی عملکردی در  IV  یا  III  بیماران با درجات

 .(6)گذاردعملکرد کلی بیمار تأثیر می  درتوجهی  طور قابلوضعیت حرکتی به  .ترکیبی از اختلالات اسکلتی و عصبی است

شوند که عمدتاً ناشی از  های ستون فقرات مانند کیفوز و اسکولیوز میمعمولاً دچار دفورمیتی  SAبه  بیماران مبتلا  

ایلیال )در صورت    هایاز کانال   تحرک، توانایی نشستن، مدیریت  درها  لگن است. این تغییر شکل-ناپایداری ستون فقرات

 .(6)گذارندوجود( و عملکرد تنفسی اثر منفی می

شود: ناهنجاری  ارثی است که با سه ویژگی اصلی تعریف می  یاختلال(  Currarino syndrome, CS)  سندروم کورارینو

(.  presacralپریساکرال )  ، و یک تودهScimitar sacrumمعروف به    النقص استخوانی ساکر   (،ARM)  راکتومی-مقعدی

سندروم   توصیف  را  این  همکاران  و  کورارینو  بار  می  کردندنخستین  تصور  بین و  غیرطبیعی  جدایی  از  ناشی  شود 

بیماران  درصد    5۰. تقریباً  ارتباط دارد  7q36  اقع درو  HLXB9ن  این بیماری با جهش در ژ  .(۷)باشد  اندودرمنورواکتودرم و  

این میزان در موارد خانوادگی تا حدود  دارای جهش قابل  و  سندروم    .(۸)دیابافزایش می درصد    ۹۰تشخیص هستند 

تواند تظاهرهای متفاوتی داشته باشد؛ برخی بیماران بدون علامت هستند، در حالی که برخی دیگر کل رینو میکورا

 .( ۹)دهندی کلاسیک را بروز می گانه سه
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ها، یک توده در ناحیه ساکرال شناسایی شد. همچنین مشخص شد که  حاصل شود. در حین ارزیابی  کاهش درد بیمار   ن یو همچنبیشتر تغییر شکل  
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چرخش    ،ساله بود که دچار فلج کامل سمت راست بدن  3۰  یبیمار ما زن

درد   او در حالی به کلینیک مراجعه کرد که ازود.  ب  شدگی لگنو کج  لگن

  شکل )  کردشدت شکایت می به شدگی و چرخش لگن  شدید کمر و کج 

ناحیه ساکرال  توده  دهند کهمی  نشان ها  تصویربرداری   .(1 وجود  ای در 

و یک کیست تراتوما حاوی مو    شد  که در حین عمل جراحی بررسی   دارد

و بافت نرم از بدن بیمار خارج شد. همچنین، او دو دهانه واژن متفاوت  

تصویربرداری  در  که  که  داشت  کرد  اعلام  بیمار  و  شد  مشخص  ها 

مهم    اینظمی قاعدگی یافتهاین بی.  اندهایش دچار اختلال شده قاعدگی 

های  و به بررسی   تباط داشته باشداراست که ممکن است با وضعیت بیمار  

   .بیشتر نیاز دارد

لگن و  فقرات  ستون  اتصال  در  اختلال  به  توجه   spinopelvic)  با 

dissociation،)  ساکرال لگنثابت،  آژنزی  و  فقرات  ستون  برای    سازی 

بیمار در نظر گرفته شد تا مفاصل ستون فقرات جوش بخورند، از بروز  

 .های بیشتر جلوگیری شود و درد بیمار کاهش یابدبدشکلی

 شرح عمل جراحی 

با    دمر خوابیدنعمل جراحی بیمار تحت بیهوشی عمومی و در وضعیت  

و کنار زدن عضلات، یک   . پس از باز شدن فاشیاانجام شدرویکرد خلفی 

داخل  پاراورتبرال  کیست  بین عضلات  خلفی  ساکروم  ناحیه  در  عضلانی 

(paravertebral  )  ،زردرنگ ترشحات  حاوی  که  شد  مشاهده  راست 

های مو و بافت استخوانی بود و با تشخیص افتراقی تراتوم همراه  فولیکول 

تا از    شدسازی  طور کامل پاک بود. کیست با دقت خارج شد و ناحیه به

ه  یک پیچ پدیکولار در پدیکل مهر  .بروز عوارض احتمالی جلوگیری شود

L4    شدکار گذاشته شد و یک پیچ ایلیاک بلند در ایلیوم راست تعبیه  .

پیچ پدیکولار و    جانبیوسیله یک میله در سمت  این دو پیچ به  ،سپس

احی  ناحیه آپلازی ساکروم به یکدیگر متصل شدند. تصاویر پس از عمل جر 

 .(2  شکلاند )ارائه شده 
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پیچیدگی مورد  ساکراین  آژنزی  مدیریت  نشان    الهای  را  سندرومیک 

کند، هرچند اجرای  چندتخصصی تأکید می  یدهد و بر ضرورت رویکرد می

بیمار با    .هایی همراه استعملی چنین مراقبتی در دنیای واقعی با چالش 

ساکرمجموعه  آژنزی  شامل  علائم  از  فقرات،  الای  ستون  شکل  تغییر   ،

نشان شدت  کیست تراتوم و وجود دو دهانه واژن مراجعه کرد که همگی به

ای سندرومیک، احتمالاً سندروم کورارینو  یک بیماری زمینه  دادند کهمی

مشابه   ناهنجاری  داردیا  کمردرد  .  (1۰،۷)وجود  دلیل شدت  بیمار،  در  به 

مداخله جراحی از طریق فیکساسیون اسپینوپلویس ضروری بود. کشف و  

درمان   برداشت کیست تراتوم حین عمل فیکساسیون نقطه عطفی در روند

از بروز عوارض فشاری احتمالی شد و هم  این بیمار بود؛ زیرا هم مانع 

بیمار را از یک مورد تغییر شکل ساده به یک مورد محتمل سندرومیک  

پیچ از  استفاده  کرد.  فیکساسیون  تبدیل  در  ایلیاک  و  پدیکولار  های 

تغییر شکل از  احتمالاً  و  فراهم کرد  را  پایداری لازم  های  اسپینوپلویس 

طولانی  پیگیری  حال،  این  با  کرد.  خواهد  جلوگیری  برای  بیشتر  مدت 

ایمپلنت سلامت  باقی  ارزیابی  ضروری  عملکردی  بهبودی  روند  و  ها 

مکانیکی و علائم فوری    مشکلاتاگرچه نتیجه جراحی توانست  .  (6)ماندمی

تر به ارزیابی مداوم نیاز  ی سندرومیک وسیع بیمار را برطرف کند، زمینه

های قاعدگی و وجود دو مجرای واژینال در بیمار، ضرورت  د. نامنظمیدار

میبررسی  نشان  را  زایمان  و  زنان  نیز  های  تراتوم  یک  وجود  و  دهد 

های ژنتیکی یا تکاملی ایجاد  هایی را درباره احتمال وجود سندرم نگرانی 

کند. متأسفانه نبودِ مراقبت هماهنگِ چندتخصصی در بسیاری از مراکز  می

درهم مسائل  این  به  مؤثر  پرداختن  می توانایی  محدود  را   .کندتنیده 

می آزمایش  ژنتیک  علت های  درباره  ارزشمندی  دیدگاه  شناسی  توانند 

بهینه در  ما  به  و  کنند  فراهم  بیماران  درمانی  چنین  راهبردهای  سازی 

ها و نیز نتایج  های بالای این آزمایش با این حال، هزینه  .(۸)کنندکمک  

از جمله    -شود در بسیاری از موارد  باعث می   عملاً  هاغیرقطعی آن اغلب  

کاربرد بالینی چندانی    -همین بیمار که توانایی پرداخت هزینه را نداشت  

در چنین شرایطی، بهترین تشخیص معمولاً از یک رویکرد    .نداشته باشند

می  حاصل  چندتخصصی  ارتوپدی،    که  شودجامع  میان  همکاری  شامل 

اندوکرینولوژی و  نورولوژی  زایمان،  و  زنان  وجوداست  ژنتیک،  با  ،  این  . 

های زمانی و نبودِ دسترسی کافی به متخصصان اغلب به نادیده محدودیت 

شود و درنتیجه تشخیص  های مراقبتی منجر میگرفته شدن برخی جنبه 

به  درمان  می و  تعویق  به  ایجاد    .افتدموقع  اهمیت  بر  مورد  این 

چندتخصارچوب هچ جامع  های  مراقبت  تضمین  برای  دسترس  در  صیِ 

می محیطتأکید  در  حتی  به  کند.  دادن  اولویت  محدود،  منابع  با  هایی 

ای  تواند به شناسایی و درمان بهتر بیماری زمینه ای میرشتههمکاری بین

آژنز  به  مبتلا  بیماران  برای  کند.  کمک  آن  سیستمیک  تظاهرات    ی و 

آزمایش   الساکر  زمینه  در  تحقیقات  ادامه  ژنتیک  سندرومیک،  های 

های جراحی پیشرفته برای بهبود پیامدها حیاتی  صرفه و تکنیکبهمقرون 

 .خواهد بود

 

گزارش  این  بیماران،    ،در  در  تظاهرات سندرومیک  شناسایی  اهمیت  بر 

های  یا ناهنجاری   ساکرالیهای پر، تودهالساکر  یویژه در مواردی با آژنز به

دهد که تشخیص تناسلی تأکید شد. این مورد نشان می ـدستگاه ادراری 

رشته مشارکت  با  چندتخصصی  رویکرد  و  برای  زودهنگام  مختلف  های 

پاسخبهینه و  درمانی  پیامدهای  پیچیده  سازی  نیازهای  به  مؤثر  گویی 

 .بیماران امری حیاتی است

 تأییدیه اخلاقی و رضایت برای شرکت در مطالعه

کمیته اخلاق دانشگاه علوم پزشکی البرز این مطالعه را تأیید کرد و بیمار 

رضایت  کرد.  صورت شفاهی رضایت خود را برای شرکت در آن اعلام  به

 .اجرا نیستقابل   برای انتشار

 قدردانی 

ای واحد توسعه تحقیقات  حرفه   گروهدانند از نویسندگان بر خود لازم می 

این پژوهش ما را   دادن که در انجام ،بالینی بیمارستان شهید مدنی کرج
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