
·病例报告·

Poland综综合征合并乳腺癌一例

周冰峰暋李海平暋范忠林

作者单位:050012暋石家庄,河北医科大学第四医院外一科

通信作者:李海平,E灢mail:haiping8880@hotmail.com

暋暋Poland综合征是一种罕见的先天畸形症候群,包括胸大肌、胸小肌缺如
或发育不良,同侧乳腺发育不良或缺如,同侧胸廓发育不良,同侧上肢发育不
良或缺如[1]。Poland综合征合并恶性肿瘤的病例文献曾有报道,但是合并乳
腺癌的病例并不多见,笔者报告1例本院收治的 Poland综合征合并乳腺癌患
者。

1暋临床资料
患者女性,42岁,因右乳肿物2年于2009年6月17日住院。家族中无乳腺

癌病史及Poland综合征病史。体格检查:体温36.6曟,脉搏84次/min,呼吸

20次/min,血压129/88mm Hg(1mm Hg=0.133kPa)。体型偏瘦,右上肢短
小,无肘关节,右手蹼样畸形,未见手指及手掌样结构。右胸壁平坦,无反常呼吸
运动,右乳头及乳晕发育良好,右乳外上象限局限隆起(图1),触诊肿物6cm暳
4cm,质硬,边界不清,表面不光滑,活动差,与皮肤粘连,与胸肌无粘连,右腋下
可触及一约0.8cm淋巴结,质硬,活动。右锁骨上可触及一约1cm的淋巴结,质
硬,活动。左乳未触及肿物,左腋下及左锁骨上未触及淋巴结。右乳肿物穿刺活
检报告:乳腺癌组织。术前行胸部CT检查:右侧乳腺内可见类圆形软组织肿物
影,两侧腋窝及纵隔内未见肿大淋巴结,两肺门不大,肺纹理清晰,未见占位征
象。其余辅助检查未发现其他器官转移情况。初步诊断为:(1)右乳腺癌
(T3N3M0)IIIc期;(2)Poland综合征。因患者拒绝行新辅助化疗,而行右乳腺癌
改良根治术,术中发现患者胸大、小肌缺如,肋间肌及背阔肌均较薄弱。手术顺
利,术后恢复良好(图2)。术后病理检查结果:肿物直径4cm暳3cm暳3cm,瘤
组织蜕变,乳腺浸润性导管癌分化栿级,淋巴结27/29转移。癌组织免疫组化检
查:雌激素阴性,孕激素阴性,HER灢2/neu(+)。

2暋讨论

Poland综合征发病率为1/32000,乳腺癌患者合并Poland综合征并进行外
科治疗的病例报道很少见[1]。Poland综合征为一组先天性畸形,于1841年Po灢
land首次报道,男性多于女性,多为单侧。它包括:(1)胸大肌缺失或肋骨、肋软
骨畸形或部分缺失影响胸壁运动,重者有肺组织疝出。(2)手部、前臂、上臂发
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图1暋患者入院时胸壁及右上肢情况

图2暋患者术后第5天胸壁及右上肢情况

育不良,指骨短缩、腕骨融合,前臂短缩、尺桡骨短缩、缺手畸形、指骨部分缺失
等。指间蹼状粘连完全或不完全性并指畸形。(3)脊柱侧弯发育不良。(4)偶
见心脏畸形,如右位心及肾发育不良[2]。有作者认为以上临床特点很少同时
表现于同一例患者[3]。Ravitch等[3]曾绘制Poland综合征典型示意图如图3。

图3暋Poland综合征的典型解剖学表现
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Poland综合征的病因目前还不完全清楚。有作者认为在胚胎发育第

6周,毗邻胸壁的上肢芽处在分化期,这时突然中断胚胎的供血会导致同侧锁
骨下动脉或其分支发育不良,锁骨下动脉损伤的位置及其血流量减少的程度
决定了畸形的严重程度和范围[4]。胸廓内动脉发育不良会导致胸大肌胸骨段
缺如,肱动脉发育不良会导致手的异常发育。另一个理论是卵子受精后16~
28d胚胎中胚层分化异常(胸肌由中胚层分化而来)[5]。该理论可解释 Po灢
land综合征的所有临床特点。文献还报道了以下可能的原因[3,6灢7],如:常染色
体显性遗传、单基因缺失、外伤、病毒感染、流产导致的子宫内膜损伤、环境中
化学物质的影响等。部分Poland综合征患者可采用外科手术方法纠正,手术
适应证如下[8]:(1)单侧胸壁重度塌陷;(2)心脏和肺缺乏胸壁的保护;(3)胸壁
的反常呼吸运动;(4)女性乳腺发育不全或不发育,男性因胸肌或腋前皱襞缺
如而影响美观要求手术。具体手术方法视具体畸形情况而定,背阔肌转移皮
瓣修复Poland综合征应用较多,手术方法较成熟。

本患者为中年女性,右乳腺肿块较大,无乳腺癌家族史,钼靶片显示为典
型的恶性肿瘤表现,右侧乳腺发育尚可,无明显发育不良表现,胸大肌和胸小
肌缺如,腋前皱襞消失,右上肢短小,右手为蹼样畸形。外科手术采用乳腺癌
改良根治术。患者手术耐受性良好,术后恢复顺利。可见,合并Poland综合
征的妇女也应像同龄健康妇女一样,常规作乳腺癌筛查(乳腺自查或钼靶摄像
等),以求早期发现,早期治疗。被诊断为乳腺癌的Poland综合征患者,一般
可耐受手术为主的乳腺癌综合治疗。
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