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  گزارش يك مورد نقص مادرزادي قسمت فوقاني ران

 2دكتر محمدرضا هاديان*، 1پروين راجي

  چكيده

در . استگزارش شده هزار تولد زنده  200هزار تا  50نفر در  1نقص مادرزادي قسمت فوقاني ران اختلال نادري است كه شيوع آن 

مشكلات ناشي از اين . يا دوطرفه باشد و طرفه تواند بصورت يك ميشود كه  مياين بيماري سر ران و غالباً حفره استابولوم درگير 

عضلات ران و زانو،  انقباضتفاوت درطول اندامها، بي ثباتي مفصل ران و زانو، تواند به صورت هاي مختلف نظير  مي نقص مادرزادي

تلا و خانواده هاي آنها در طي درمان با معمولاً كودكان مب. بروز نمايد سطح نامساوي زانوها، كوتاهي قد و ديگر مشكلات همراه

شوند كه حتي در بين متخصصين نيز اين درمانها  ميتصميم گيري هاي متفاوتي اعم از درمانهاي جراحي و غيرجراحي مواجه 

  .انگيز است انگيز بحث

، حفره استابولومو استخوانهاي رانشديد در سر  اختلال تكامل بانقص مادرزادي  نوع ساله اي مبتلا به اين 3پسربچه حاضر،  در مقاله

به منظور دريافت خدمات كه با توصيه پزشك د وش ميبصورت دوطرفه و تأخير در مراحل رشد حركتي معرفي كوتاهي استخوان ران 

  .مراجعه كرده بودبه دانشكده توانبخشي  و توان بخشي كاردرماني

  درمان/ اختلال تكامل  /حفره استابولوم/ ران سر استخوان/ نقص مادرزادي قسمت فوقاني ران :ها كليد واژه

  
 ت علمي دانشكده توانبخشي دانشگاه علوم پزشكي تهرانئكارشناس ارشد كاردرماني ، عضو هي -1

  ، دانشيار دانشكده توانبخشي دانشگاه علوم پزشكي تهرانو الكتروفيزيولوژي دكتراي فيزيوتراپي -2

  

   :تاريخ دريافت مقاله

  :هتاريخ پذيرش مقال

 
   :نويسنده مسئولآدرس * 

   ، گروه كاردرمانيتهران، خيابان انقلاب، پيچ شميران، دانشكده توانبخشي دانشگاه علوم پزشكي تهران

  021-77533939 :تلفن

*E-mail: hadianrs@sina.tums.ac.ir 
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 مقدمه

 كه هزار تولد زنده است 200تا هزار  50در  1ع از جمله نقائص مادرزادي نادر با شيو(PFFD) 1نقص مادرزادي قسمت فوقاني ران 

در معرض اشعه ايكس قرار گرفتن،  مانند عوامل حين بارداريشامل ذكر نشده ولي عوامل متعددي  آنهنوز علت دقيقي براي 

مله تاليدوميد آسيبهاي مكانيكي به مادر، وجود عفونت ويروسي يا باكتريايي و يا اختلالات هورموني و مصرف بعضي از داروها از ج

  . دنتواند در بروز اين اختلال مؤثر باش مي مانند كمبود اكسيژن زايمانو عوامل حين در مادر 

حال اگر  ،اند هروز بارداري قابل مشاهد 33-36كنند و پاها در  ميروز بارداري شروع به رشد  28-32امها در اند هدر دوران جنيني جوان

اين بيماري  ،شودقسمتهاي فوقاني استخوان ران وحفره استابولوم  م عاملي مانع از رشد و تكاملبه دلائلي در طي هفته چهارم تا شش

  ).1،2(پديدار خواهد شد

ولي در نوع شديد آن  ،استخوان ران وجود داشته باشد مختصري ممكن است در سر 2در نوع خفيف بيماري تنها اختلال تكاملي 

بر اساس وجود يا عدم  توان مياين بيماري را  .باشد مياستخوان ران و حفره استابولوم  گاهي اين عدم تكامل بصورت عدم تشكيل سر

 ران، نحوه استخواني شدن آنها ، كوتاهي تنه استخوان ران و داشتن يا نداشتن مشكلات همراه استخوان وجود حفره استابولوم و سر

، كوچكي يا نبود 4نازك نيو  3درشت ني استخوان ائص مادرزادي درتوان به نق مياز مشكلات همراه . به گروههاي متعدد تقسيم نمود

و ناهنجاري در ستون فقرات و اندام فوقاني اشاره  سيستم ادراري و ، ريهمشكلات مادرزادي قلب ،5كشكك، شكاف كام، پاچنبري

  ).1-4(كرد

ن و زانو، كوتاهي در ران و زانو، سطح نامساوي د منجر به تفاوت درطول اندامها، بي ثباتي مفصل رانتوان مي يتكامل لاتاين اختلا

از طرفي اين بيماري  .شود ديگر و مشكلات 8گرداننده خارجي رانو  7دور كننده، 6خم كنندهزانوها، كوتاهي قد، كوتاهي عضلات 

  ).1- 4(شود ميدرصد بيماران ديده  15كه نوع دوطرفه در  يا دوطرفه باشدو طرفه   يكتواند بصورت  مي

اختلالاتي در تكامل استخوانهاي درشت ني و نازك ني و شكاف كام و در بعضي  كه همراه با PFFDلات متعددي مواردي از در مقا

در بعضي ازاين بيماران مشكلات  .)4- 6(ه استگرديد بصورت يك سندرم خاص گزارش هموارد همراه با عقب ماندگي ذهني بود

  .)4(ه بودناسلي نيز مشاهده شدمادرزادي قلب و ناهنجاريهاي دستگاه ادراري ت

ذكر  خانوادگي نيزو سابقه  هوجود نداشت... در موارد مذكور هيچ عامل خطرزايي از جمله بيماريهاي مادر، مصرف دارو، عفونت و  

ر دوران تنها در يك مورد به سابقه كوتاهي استخوان ران در پدربزرگ بيمار و در موردي ديگر به ديابت مادر د). 4-7(ه استنگرديد

  .)8،9(وجود نداشتناهنجاري كودك تنها در استخوان ران بوده و مشكل ديگري  در اين موارد. بارداري اشاره شده است 

اين حال مفصل در . باشد مي دو اندامريك و يا درجات متفاوتي دبه ست كه ااندامهاي تحتاني كوتاهي به صورت  PFFDتظاهر باليني  

چهاردست و حركتي شامل  در مراحل رشدك دكو. گيرد ميو اكسترنال روتاسيون قرار  10بداكسيون، ا9وضعيت فلكسيونر دلگن 

در موارد خفيف بيماري، كودك با  .گيرد ميفلكسيون قرار ردزانو  ،نداايستر مرحله د. دهد مينشان رفتن تأخير  پاشدن، ايستادن و راه

                                                 
1 - Proximal Femoral Focal Deficiency 
2- Dysplasia 
3- Tibia 
4- Fibula 
5- Club Foot 
6- Flexor 
7- Abductor 
8- External Rotator 
9-.Flexion 
10- Abduction  

 www.SID.ir



Arc
hi

ve
 o

f S
ID

 ٣

استفاده كند وسايل كمكي شديد ممكن است مجبور باشد براي راه رفتن از تواند راه برود و در موارد  ميقدي كوتاه و با لنگيدن 

)2،3،10.(  

، ايستادنكمك به بيمار براي كسب توانايي در درمان اين بيماران درمان اين كودكان بستگي به شرايط آنها متفاوت است و هدف نهايي 

  . تقويت و حمايت روحي رواني آنهاستهمچنين راه رفتن و 

طي آن آمپوتاسيون از بالاي  كه است Van Nes Rotationplasty ،شوند ميبراي كودكاني كه كانديد جراحي شيوه جراحي  رايج ترين

. گردد  ميتيبيا به قسمت فوقاني ران متصل استخوان شود و در نهايت  ميدرجه چرخش داده  180گيرد، سپس ساق پا  زانو انجام مي

شود كه نقش  ميگيرند و پروتزي داده  ميكند و انگشتان رو به پائين و عقب قرار  ميرا ايفا  در واقع مفصل مچ فرد، نقش مفصل زانو

  ).3، 11(گردد ميو ظاهر غير عادي عضو نيز مشخص ن راحتي راه بروده تواند با پروتز ب ميدر چنين مواردي فرد . ساق پا را دارد

  ).10،3-13(گردد ميكارانه و تجويز وسايل كمكي توصيه  درمانهاي محافظه هاتر بيماري نيز با در نظر گرفتن شرايط، تن خفيف در موارد

   :نكته بسيار حائز اهميت است 3در درمان اين كودكان توجه به 

و بر اساس تفاوت طول  درمان هر فرد اختصاصي و منحصر به خود اوست و براي هر بيمار استراتژي درمان متفاوت است -الف

  .تي زانو و تحرك مفصل ران و نيز مشكلات همراه از فردي به فرد ديگر متغير استاندامها، ميزان بي ثبا

بايد در اين امر ... ، متخصص ارتوپد فني، پزشك، جراح ارتوپد ويست، فيزيوتراپگرتيم توانبخشي اعم از روانشناس، كاردرمان -ب

  .مشاركت كامل داشته باشند

قبل از جراحي مشاوري كه با پزشك . احي و بعد از جراحي بسيار ضروري استحمايتهاي روحي رواني و مشاوره قبل از جر -ج

باعث ارتقاء  دتوان مياين عمل . براي والدين توضيح دهد تمامي راههاي درمان و مزايا و معايب آن را دباي ،متخصص در ارتباط است

  .)12- 15(ددگر) جراحي يا غيرجراحي(انتخاب نوع درمان ين براي دوالآگاهي انش و د

كاردرمانگران و فيزيوتراپيستها بايد به منظور بهبود دامنه حركتي . بيشترين وظيفه تيم توانبخشي در مرحله پيش از جراحي است

  ).16(دنماينتوصيه آب را  درتخصصي و تمرينات  مفاصل و تقويت عضلاني، تمرينات عمومي و

ليل دبه اين عضلات اين است كه  بعضي ازاما مشخصه د، دارنعضلات اندام تحتاني وجود  دربيماري اختلال خاصي در اين 

سارتوريوس هايپرتروفي است   ،بالعكس و كوچكتر و ضعيف تر از حالت عادي خود هستند ،استخوان اختلالات بيومكانيكي ناشي از

نال روتي تور ران دچار با گذشت زمان عضلات فلكسور، ابداكتور و اكستر. باشد ميباريك تر از معمول  1سدادي خارجيو عضله 

طور كلي جراحي ه كه ب در مرحله قبل از جراحي و در مواردي). 17(باشد ميشوند كه گاهي نياز به آزادسازي اين عضلات  ميكوتاهي 

  ).16(سمت مبتلا بسيار مهم است 4سرينيو  3چهار سر ران، 2دوقلوخصوص عضلات ه تقويت عضلات ب ،نياز نيست

سيو احركات پ ،مني پولاسيون آرام مچمانها شامل دراين . اهميت بسيار بالايي برخوردارند نيز از د از جراحيبعمانهاي توان بخشي در

تواند  ميتجويز بي موقع ارتز گاهي  .انجام شودبررسي كامل تجويز ارتز و پروتز حتماً بايد با . دباش ميو در نهايت حركات اكتيو مچ 

 باشد كه در ميگاهي بدون جراحي و گاهي پس از جراحي نياز به اين تجهيزات . وارد كند صدمات جبران ناپذيري به مفاصل كودك

 و وسيله كمكي نحوه ايستادن، راه رفتنبا استفاده از  عملكرديبصورت  داست تا بيمار بتواننياز به متخصص توانبخشي اين حال 

                                                 
1 . Obturator Externus 
2 . Gastrocnemius 
3 . Quadriceps 
4 . Gluteus 
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تحرك در اجتماع به بيمار آموزش داده ) اه بعد از جراحيم 3حدود (در مراحل نهايي . دببينراست كردن زانو را آموزش  و  خم

  ).16(شود مي

بدون جراحي و صرفاً با انجام درمانهاي محافظه كارانه توانبخشي و تجويز  ،پزشك متخصصهمكاري تيمي با در بسياري از موارد با 

  ).11،12،18(تواند به زندگي عادي خود برگردد  ميارتز، كودك 

مشكلات  يعني علاوه بر است،يماري و شايد شناخت كمتر دست اندركاران طب، مشكلات اين افراد چندين برابر علت نادر بودن به ب

درمانهاي متعددي كه براي اين بيماري متصور است باعث نگراني و سردرگمي بيش از حد ، اين كودكان جسمي و روحي رواني

ز موارد درماني است كه در مراحل قبل و بعد از جراحي و در مواردي كه توانبخشي ارمانهاي در اين ميان د. گردد ميآنها والدين 

بنابراين . درستي مشخص نيسته كه متأسفانه جايگاه آن ب نقشي بسيار حياتي دارد درحالي ،گردد ميدرمانهاي غير جراحي توصيه 

 .رسد ميم درمان كاملاً ضروري به نظر عنوان يكي از عناصر مهه لزوم توجه به شناخت اين بيماري و نقش متخصصان توانبخشي ب

 
  معرفي مورد 

تقويت عضلاني و آموزش  ،افزايش ثبات مفاصل، و با توصيه بهبود دامنه حركتي PFFDساله اي بود كه با تشخيص  3بيمار پسربچه 

والدين . بودكودك دومين فرزند خانواده . عرفي گرديدراه رفتن به كلينيك كاردرماني دانشكده توانبخشي دانشگاه علوم پزشكي تهران م

 همادر در دوران بارداري مشكل خاصي را ذكر نكرد .آنها وجود نداشتو سابقه اي از اين اختلال نيز در خانواده  هنسبت فاميلي نداشت

  .سال بود 30سن مادر در دوران بارداري علاوه ه ب. و از هيچ دارويي نيز استفاده نكرده بود

و در ) حاملگي 24برابر با هفته (ميلي متر  44حاملگي نشان داد كه طول استخوان ران در سمت راست حدود  35ونوگرافي در هفته س

استخوانهاي . شد ميمشاهده  Bowingدر استخوان ران سمت چپ نيز  است و) حاملگي 20برابر با هفته (ميلي متر  34سمت چپ 

گرم،  50كيلو و  3وزن كودك هنگام تولد . در همين هفته كودك به روش سزارين متولد شد. ودندساق پا و اندامهاي فوقاني طبيعي ب

  .سانتي متر بود 34سانتي متر و دور سر  43قد 

حفره ، سر استخوانهاي ران اختلال تكامل درصورت ه شديد در مفاصل لگن دو طرف باختلال تكامل سالگي  3راديوگرافي در 

  ).1تصوير (داد  مير دو استخوان ران را نشان استابولوم و كوتاهي ه
  سالگي 3تصوير راديوگرافي از اندام تحتاني كودك در  - 1تصوير
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 ماهگي و 6در ماهگي ، سينه خيز رفتن 4ماهگي، كنترل سر و گردن در  3را در  1كودك مراحل رشد حركتي نظيرگرفتن اشيا با دست 

ر د. درجه به حالت ابداكسيون درآورد 180هنگام نشستن كودك قادر بود پاهاي خود را . دست آورده ب ماهگي 9نشستن را در 

نبود و براي تحرك از اندام خود دليل كوتاهي استخوان ران قادر به تحمل وزن مناسب بر زانوهاي ه بك د، كووضعيت چهار دست و پا

  .گرفت ميفوقاني كمك 

با حمايت والدين و با تكيه بر  سالگي 2توانست در  مياو . نشستن با تأخير همراه بوداز  دحركتي بع درشتمامي مراحل  به طور كل،

راحتي قادر به تحمل وزن بر ه كودك بكه  شد ميولي وضعيت فلكسيون، اكسترنال روتاسيون و ابداكسيون ران باعث  ،اشياء بايستد

راه رفتن مستقل . با همان الگوي قبلي ولي مستقل بايستد سالگي كودك توانست 5/2ماه در  6پس از گذشت . روي پاهاي خود نباشد

  ).2- 4تصاوير ( سالگي بدست آورد 3را نيز در 
  سالگي 5/1طاقباز در كودك در وضعيت  -2تصوير 

 
  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  
 سالگي 5/1نشسته در كودك در وضعيت  -3تصوير 

 
  

  

  

  

  

  

  

  

  

                                                 
1 . Grasp 
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  سالگي 5/1در  ايستادهكودك در وضعيت  -4تصوير 

  

 
  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

تواند بدود و گاهي دچار  ميكودك . رود و قد وي مختصري از همسالان خود كوتاهتر است ميكودك در حال حاضر با لنگش راه 

در طي روند درمان به والدين توصيه  .شود ميبدليل ضعف عضلاني كودك زود دچار خستگي . خورد ميعدم تعادل شده و به زمين 

و كفش طبي به منظور اصلاح چرخش اندام تحتاني و كمك  Long Leg Brace, pelvic bandز جمله شد كه از هرگونه وسيله كمكي ا

  . به راه رفتن اجتناب گردد

سالگي بايد به استخوان ران اجازه رشد داده شود و پس از آن هرگونه اعمال  5الي  4از طرف ديگر نظر جراحان اين بود كه تا سن  

فعلاً درمان پزشكي خاصي براي  .كه جراحي زودهنگام منجر به كوتاهي شديد قد خواهد شد چرا ،جراحي مورد نياز انجام گيرد

با تأكيد بر انجام تحريكات حسي،  توانبخشي درمان ،با توجه به شرايط كودك و توصيه پزشك متخصصولي  ،گيرد ميكودك انجام ن

 حمايت رواني والدين و كودكو همچنين  1بدشكليپيشگيري از  ،افزايش ثبات مفاصل، تمرينات تقويت عضلاني، بهبود دامنه حركتي

كودك در فواصل مكرر تا قبل از جراحي  مقرر شد. گردد مي انجام آموزش به والدين در جهت استقلال كودك و عدم وابستگي و

  .بررسي قرار گيرد ارزيابي و مورد
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7- Kalayciog ̌lu A, Gu ̈müşalan Y, Aynaci, As̈ikY. Congenital deficiency of the proximal femur literature review with a case report. Ondokuz Mayis 
Universitesi Tip Dergisi 2001; 18(3): 209-215. 
8- Bohring A, Oppermann HC. A further case of vertical transmission of Proximal Femoral Focal Deficiency? American Journal of Medical Genetics 
part A 1997; 71(2): 194-196. 
9- Hadi HA, Wade A. Prenatal diagnosis of unilateral Proximal Femoral Focal Deficiency in diabetic pregnancy: A case report. American Journal of 
perinatology 1993; 10(4): 285-287. 
10- Dennis S.Weiner. Pediatric orthopedics for primary care physicians. Second edition. London: Cambridge University Press, 2004; PP: 44. 
11- Rossi TV, Kruger L. Proximal Femoral Focal Deficiency and its treatment. Orthotic and Prosthetic 1975; 29(2): 37-57. 
12- Fernandez-Paiazzi F, Molina H. Proximal Femoral Deficiency. Results of conservative and surgical treatment critical analysis and indications. J 
Orthopaed Traumatolo, 2002; 3(2): 97-101. 
13- Tonns D, Stanitski DF.Early conservative and operative treatment to gain early normal growth in proximal femoral focal deficiency. J Pediatr 
Orthop [B] 1997; 6(1):59-67. 
14- Carroll K. Know your options. An explanation of the Rotationplasty and tibia turn-up procedures. In Motion 2005; 15(2): 39-41. 
15- Stormer SV. Proximal Femoral Focal Deficiency. Orthopaedic Nursing/ National Association of Orthopaedic Nurses 1997; 16(5): 25-31. 
16- Bana B, Knowalczyk B. A strategy of rehabilitation in children with Proximal Femoral Focal Deficiency treated with modified Van Nes 
Rotationplasty. Chir Narzadow Ruchu Ortop Pol 2006; 71(4): 313-5.  
17- Pirani S, Beauchamp RD, Li D, Sawatzky B. Soft tissue anatomy of Proximal Femoral Focal Deficiency. J Pediatr Orthop 1991; 11(5): 563-570. 
18- Devani AS. The orthotic management of the congenital short lower- a new appliance. Singapore Medical Journal 2000; 41(11): 534-537. 
 

 www.SID.ir

http://www.scopus.com/scopus/search/submit/author.url?author=Wade%2c+A.&authorId=7202754384&origin=recordpage


Arc
hi

ve
 o

f S
ID

 ٨

A case report: Proximal Femoral Focal Deficiency (PFFD) 
Raji P. (M.Sc.)1, *Hadian M.R. (Ph.D.)2 

Abstract  
Proximal Femoral Focal Deficiency (PFFD) is a rare congenital defect with prevalence of one in 50000 to 200000 live 
births. It affects the proximal femur and frequently the acetabulum and may occurs unilaterally and/or bilaterally. The 
side effects of PFFD vary in patients. These include: limb length discrepancy, instability of the hip and knee joint, 
contractures of the hip and knee muscles, unequal level of the knees, short stature and associated anomalies. Usually, 
children with PFFD and their families are faced with many treatment decisions, both surgical and non- surgical. 
Therefore, the treatment of PFFD has always been a challenge for the specialists. 
In this report, a 3-years-old boy with PFFD with dysplasia of hip and acetabulum and femur shortness in both side and 
delay in motor milestones has been reported who was referred by physician to the faculty of rehabilitation for 
occupational therapy and rehabilitation treatment. 
Keywords: Proximal Femoral Focal Deficiency / Femur head / Acetabular fossa /Dysplasia / Therapy 
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