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部分型Ｐｏｌａｎｄ综合征的ＣＴ诊断
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【摘要】　目的：探讨部分型Ｐｏｌａｎｄ综合征的ＣＴ表现特征，提高对本病的认识。方法：回顾性分析９例Ｐｏｌａｎｄ综合征

患儿的ＣＴ原始图像及ＶＲ重组图像，分别观察胸肌、肋骨、肋软骨、乳房、肺部、心脏等情况。结果：９例患儿中，累及右侧

５例（５５．５６％），左侧４例（４４．４４％）。所有病例胸大肌胸肋部缺如，其中１例累及全部胸大肌。全部患儿胸小肌缺如，７例

肋间肌缺如（７７．７８％），２例肋间肌菲薄（２２．２２％），４例前锯肌变薄（４４．４４％），２例背阔肌变薄（２２．２２％），２例斜方肌变

薄（２２．２２％）。全部患儿患侧胸廓均小于对侧，胸骨向患侧倾斜。３例患儿患侧乳芽缺如（３３．３３％），６例发育不良并低位

（６６．６７％）。肋骨缺如或发育不良６例（６６．６７％），肋软骨缺如或发育不良８例（８８．８９％），高位肩胛２例（２２．２２％）。４例

可见心脏向健侧移位或旋转（４４．４４％），全部患儿未见肺疝。结论：Ｐｏｌａｎｄ综合征是一类少见的先天畸形，特征为单侧胸

壁发育不良、同侧手部畸形并伴随多种其他畸形。部分型Ｐｏｌａｎｄ综合征由于不合并手部畸形的表现，临床易漏诊。

ＭＳＣＴ可对患儿胸壁肌肉、乳房、骨骼、肺部、心脏及合并畸形进行一站式检查，早期诊断及评价对手术治疗具有重要帮

助。
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　　部分型Ｐｏｌａｎｄ综合征是一种少见的胸壁发育不

良性疾病，由于不合并手部畸形的表现，临床容易漏

诊，本文回顾性分析９例部分型Ｐｏｌａｎｄ综合征患儿的

ＣＴ表现特征，旨在提高对该疾病的认识。

材料与方法

１．临床资料

搜集２００５年４月－２０１２年１２月间在本院就诊

的９例部分型Ｐｏｌａｎｄ综合征患儿的ＣＴ资料，其中男

３例，女６例，年龄２天～６岁，中位年龄１．５岁。全部

患儿均以胸廓发育不对称就诊，查体均未见手部畸形，

２例患儿可见胸壁矛盾运动。

２．检查方法

采用ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｍＳｅｎｓａｔｉｏｎ１６层螺旋ＣＴ

机 行 横 轴 面 扫 描，１２０ ｋＶ，８０ ｍＡ，ＣＴＤＩｖｏｌ

１６．８８ｍＧｙ，层厚８ｍｍ，层间隔４ｍｍ，螺距１．０，采用

骨窗、软组织窗观察。对兴趣区进行２ｍｍ层厚、
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图１　女，３岁。ａ）ＣＴ横轴面平扫示右侧胸大肌胸肋部、胸小肌缺如；ｂ）ＣＴ横轴面平扫示右侧胸廓塌陷，胸骨向右侧倾斜，

右侧肋间肌缺如，右侧乳腺缺如；ｃ）ＶＲ重组图像示右侧第２～３肋骨小，形态不规整，第２～３肋软骨发育不良。　图２　女，２

天，左侧胸大肌缺如，胸廓塌陷，心脏位于右侧胸腔内。　图３　女，３岁。ａ）ＶＲ重组图像显示左侧胸大肌胸肋部、胸小肌、肋

间肌等缺如，左侧乳芽发育小且向下移位（箭），左侧第４～５肋骨、肋软骨发育不良；ｂ）ＶＲ重组图像示左侧肩胛骨高位。

１ｍｍ间隔重组。原始图像进行ＶＲ三维立体图像重

组，分别观察胸肌、肋骨、肋软骨、乳房、肺部、心脏等情

况。

结　果

ＣＴ征象及诊断９例患儿中，累及右侧５例（５５．

５６％），左侧４例（４４．４４％）。全部病例胸大肌胸肋部

缺如（图１ａ），其中１例患侧胸大肌缺如（图２）。全部

患儿胸小肌缺如（图１ａ），７例肋间肌缺如（７７．７８％，图

１ｂ），２例肋间肌菲薄（２２．２２％），４例前锯肌变薄

（４４．４４％），２例背阔肌变薄（２２．２２％），２例斜方肌变

薄（２２．２２％），１例患儿同时可见大圆肌、冈上肌及肩

胛下肌变薄。全部患儿患侧胸廓均小于对侧（１００％），

胸骨向患侧倾斜（１００％）。３例患儿患侧乳芽缺如

（３３．３３％），６例发育不良并低位（６６．６７％，图３ａ）。第

２～５肋骨部分缺如或发育不良６例（６６．６７％，图１ｃ），

第１～５肋软骨部分缺如或发育不良８例（８８．８９％，图

１ｃ），高位肩胛２例（２２．２２％，图３ｂ），４例可见心脏向

健侧移位或旋转（４４．４４％），全部患儿未见肺疝。见图

１～３。

讨　论

Ｐｏｌａｎｄ综合征（Ｐｏｌａｎｄｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＰＳ）是一种单

侧胸壁发育不良合并同侧手指畸形的先天性畸形，由

ＡｌｆｒｅｄＰｏｌａｎｄ在１８４１年首次发现，于１９６７年正式命

名为“Ｐｏｌａｎｄ综合征”
［１］。本病主要表现为单侧胸大

肌胸肋部缺如，胸小肌缺如，第２～５肋软骨缺如或畸

形，乳房及乳头发育不良或缺如，相应区域皮下组织发

育不良以及同侧短指并指畸形等。本病表型多样，疾

病累及的范围不一，各部分畸形的严重程度无关联，其

中不合并手部畸形者，称为部分型Ｐｏｌａｎｄ综合征，此

型比完全型更常见［１２］。

本病绝大多数为散发病例，少数呈家族性发病，发

生率为１／１０万～１４／１０万
［３４］。散发型好发于男性，

男女发病比例为２：１～３：１，绝大多数发生于单侧，右

侧发生者占６０％～７５％。家族性发病者无性别及侧

别差异［４］。本组中男女发病比例为１：２，女性多见，可

能与样本小有关。本组病例中右侧发生者较左侧发生

者稍多，与文献报道一致［１４］。

本病确切发病原因不明，目前流行理论为“锁骨下

动脉血供中断理论”，其认为本病为胚胎第６周末时，

锁骨下动脉或其分支血供中断，导致供血区域组织的

发育不良，血供中断的部位和程度决定了畸形的范围

和严重程度。另一种理论认为中胚层外侧板（胸肌起

源部位）的破坏可能为致病原因。其他可能的发病因

素还包括常染色体显性遗传、基因缺陷、创伤、病毒感
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染、毒素等致畸因素影响［１，５６］。

胸大肌胸肋部缺如为所有Ｐｏｌａｎｄ综合征患者的

共同特征，并常伴有胸小肌缺如［７］。严重患者可发生

肋间肌、背阔肌、前锯肌、斜方肌发育不良或缺如。在

本组病例中，全部病例患侧胸大肌胸肋部缺如，并且其

中１例全部胸大肌缺如。全部患儿胸小肌缺如，此外

还有肋间肌、前锯肌、背阔肌、斜方肌不同程度的发育

不良，其中还有１例患儿同时可见大圆肌、冈上肌及肩

胛下肌受累，这些都符合本病的基本特征。ＭＳＣＴ横

轴面图像软组织窗结合ＶＲ重组能清晰显示并区分胸

部各组肌群，可显示不同程度的肌肉缺如或变薄。

乳房发育不良为本病另一个基本特征，可表现为

轻度发育不良或完全缺如，乳头和乳晕通常发育不良

且伴有移位，色素沉着浅，甚至缺如。本组中全部为６

岁以下患儿，ＭＳＣＴＶＲ重组图像可清晰显示乳芽的

形态和位置，本组中６６．６７％的患儿乳芽发育不良并

低位，与文献报道不同的是，本组中乳头位置是较对侧

下移而非上移［４，６］。此外，还有３例（３３．３３％）患儿患

侧乳芽缺如，这点也符合文献报道［４，６］。

本病胸廓可完全正常，但大多数患者的患侧胸廓

塌陷。后者为肋骨及肋软骨发育不良所致，表现为缺

如、发育畸形及细小。第２～４肋或第３～５肋受累最

常见，但文献报道第２肋一般受累较少
［１，４］。１１％～

２５％患者表现为第１～３肋前部不发育，伴有严重胸壁

塌陷。肋骨畸形见于１５％右侧胸大肌畸形中。发育

不良肋骨的胸骨端可能融合，胸骨可向患侧旋转，导致

不对称漏斗胸。胸壁畸形可随着患儿生长进行性加

重［５，８］。ＭＳＣＴ后处理技术对儿童肋骨及肋软骨病变

的诊断具有显著意义。ＳＳＤ、ＶＲ重组可清晰显示肋骨

及肋软骨发育畸形，对于显示肋软骨畸形ＶＲ重组最

有意义，可以调节阈值显示肋软骨及与周围组织结构

的关系［５］。本组中ＣＴ显示６６．６７％的患儿肋骨受累、

８８．８９％的患儿肋软骨受累，均局限在第１～５肋，与文

献报道一致［１，４］。此外患儿的胸骨还有不同程度的向

患侧倾斜。

本病患者心脏常向健侧移位，本组中可见４４．４４％

的患儿心脏向健侧移位。此外，据文献报道ＰＳ患者

中孤立性右位心的发生率为５．６％
［８］，均为左侧异常

患者，发生率相对较高提示右位心可能为本病的一部

分，但本病中的孤立性右位心通常不合并其他心血管

畸形。Ｘ线平片可显示心脏向健侧移位，可伴心尖旋

转。ＣＴ平扫及增强检查可显示心脏大血管的位置、

形态及是否伴随大血管畸形。

文献报道８％患者可见肺疝
［９］，在压迫胸腔或严

重肺感染时胸壁矛盾运动更为显著，有效肺容积可能

仅为正常的４８％，经手术后可提高至６８％。前后位平

片常表现为患侧可见透亮肺影，ＣＴ表现为健侧肺疝

入患侧胸腔。本组中未见肺部异常表现。

本病中手部畸形依然为最常见的合并畸形，发生

率为１３．５％～５６％，通常位于患侧，表现为中间手指

短伴蹼（并指）或完全缺如（缺指畸形），发育不良或不

发育的手指并不限于并指中，尺侧比桡侧更常见［８］。

ＰＳ患者中可发生高肩胛症，本组中２例合并高肩胛

症，符合文献报道［４］。本病还可合并 Ｍｂｉｕｓ综合征、

ＫｌｉｐｐｅｌＦｅｉｌ综合征。此外，本病也可合并肾脏畸形、

肿瘤等，已知可能合并的肿瘤包括白血病、非霍奇金淋

巴瘤、肺癌、乳腺癌，需要监测以早期发现肿瘤［１］。

Ｐｏｌａｎｄ综合征是一类少见的先天畸形，特征为单

侧胸壁发育不良、同侧手部畸形并伴随多种其他畸形。

部分型ＰＳ综合征由于不合并手部畸形的表现，临床

易漏诊。ＭＳＣＴ对于诊断本病具有极大优势，可以对

患者胸壁肌肉、乳房、骨骼、肺部、心脏及合并畸形进行

一站式检查，早期诊断及评价对手术治疗具有重要帮

助。
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