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 Poland综合征合并对侧巨乳病例报道
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[摘要]Poland综合征是一种以同侧手和胸部发育不良（包括胸肌和乳房发育不良）为典型表现的罕见先天性畸形，Poland综

合征合并对侧巨乳病例目前未见文献报道。本文主要对1例Poland综合征合并对侧巨乳的临床表现和治疗进行报道及探讨。

针对患者意愿及乳房条件，对胸肌发育不良侧暂行保守处理，对巨乳侧行单侧垂直上蒂法巨乳缩小术。术中切除乳房组织量

588 g，一期愈合良好，无明显并发症，术后乳房形态良好，患者较为满意。
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Abstract: Poland syndrome is a rare congenital malformation characterized by ipsilateral hand and chest dysplasia (including 

chest muscle and breast dysplasia), Poland syndrome with contralateral macromastia has not been reported. This article reports 

and discusses the clinical manifestation and treatment of Poland syndrome complicated with contralateral macromastia. 

According to the patients' wishes and breast conditions, the breast muscle dysplasia side was temporarily conservatively treated, 

and the reduction mammaplasty was performed on the side of macromastia by unilateral vertical incision. The amount of 

breast tissue removed during the operation was 588 g, the fi rst stage healed well, there were no obvious complications, and the 

postoperative breast shape was good, and the patient was satisfi ed.
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Poland综合征（Poland syndrome，PS）是一种罕见

的先天性畸形，又称胸大肌缺如短指并指综合征[1]，于

1841年由一位名为Arfred Poland的伦敦医学生尸体解剖

时第一次发现。1962年同医院的外科医生Clarkson遇到相

同病例，并将该病命名为Poland综合征[2]。巨乳症又称女

性乳房肥大症，是整形美容外科常见疾病，影响患者身心

健康，其特征是乳房生长发育过度，常伴不同程度的乳房

下垂，严重者可导致肩背部疼痛、乳房下湿疹等症状。

Poland综合征并对侧巨乳的病例目前未见报道。本文将报

道1例Poland综合征并对侧巨乳的病例，并对其临床表现和

治疗进行探讨，具体如下。

1  资料和方法

1.1 患者基本资料：某女，18岁，门诊就诊，左侧乳房肥

大下垂10年。患者自述自青春期乳房开始发育，逐渐发现

两侧不对称，左侧乳房肥大下垂，常伴有背部痛，左侧乳

房下皱襞偶伴瘙痒，偶有湿疹，已经影响正常生活。患者

无相关家族遗传病史记载，无高血压、糖尿病、心脏病

史，无肝炎、结核等传染病史及密切接触史，无药品及食

物过敏史，月经规律，未婚未育。

1.2 专科查体：胸廓基本对称，右侧锁骨下区及腋前区明

显凹陷于对侧，皮下软组织缺失，患者将双臂位于身体前

方，观察到右侧胸大肌缺失或明显发育不良，胸大肌体部
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及止点未触及。双侧乳房、乳头乳晕不对称，左侧乳房明

显较大且下垂，右侧乳房较小且上极欠饱满。左侧锁骨中

线到乳头的距离33 cm，右侧锁骨中线到乳头的距离19 cm。

双侧乳房内未扪及明显肿块。四肢无畸形，肌力5级，活动

自如，患者术前胸部图片见图1。胸部DR诊断意见：心肺膈

未见明显异常；两肺纹理走行自然，右侧透明性过高，见

图2。当地医院胸部CT检查诊断意见：1.双肺CT平扫未见明

显异常；2.右侧胸大肌未见显示，请结合临床。

图2  胸部DR正侧位图片

1.3 临床诊断：通过患者临床症状、体格检查及辅助检查

结果等诊断为①Poland综合征，②左侧乳房肥大。

1.4 治疗方法：针对患者意愿及乳房条件，对胸肌发育不

良侧暂行保守处理，对巨乳侧行单侧垂直上蒂法巨乳缩小

术，具体如下。

1.4.1 术前设计：患者取直立位，双上肢自然下垂，标记

左锁骨中点为MC，胸骨上切迹中点为SN，设计左侧新乳头

乳晕的位置使其与右侧乳房对称，A点为新乳晕最高点，

MC至A点距离为18 cm。以乳头为中心，2 cm为半径设计新

乳头乳晕。设计上蒂宽度BB`=10 cm，沿锁乳线过乳房下

皱襞向下延伸作标记线，推移乳房向外侧，从B点沿着标

记线向下画直线，将距离B点6.0 cm的地方标记为C点，使

BC=6.0 cm；再推移乳房向内侧，从B`点沿着标记线向下，

距B`点6.0 cm的地方标记C`点，使B`C`=6.0 cm。BC、B`C`

为切除区域的上边界。直立位设计时，因重力作用，使乳

头位置设计略有偏差，转为平卧位时，用直尺对比双侧乳

头的位置，重新标记切口线。术前设计示意图见图3。

注：MC为左锁骨中点，SN为胸骨上切迹中点，A点为新乳晕最高点。蒂

宽BB`=10 cm，沿锁乳线过乳房下皱襞向下延伸作标记线，推移乳房向

外侧，从B点沿着标记线向下画直线，将距离B点6.0 cm的地方标记为C

点，BC=6.0 cm；再推移乳房向内侧，从B`点沿着标记线向下，距B`点

6.0 cm的地方标记C`点，B`C`=6.0 cm

图3  术前设计示意图

1.4.2 手术方法：取平卧位，全身麻醉成功后，常规消毒

铺巾。乳房根部固定，使乳房皮肤绷紧，术区局部注射肿

胀液，按术前标记切开左侧乳房皮肤，将乳头、乳晕外周

皮瓣蒂区剥离真皮后，沿蒂部的内、外及下界切开皮肤及

腺体至胸大肌筋膜表面，将其与底部分离，上至第二肋

间，形成宽10 cm、厚2 cm的腺体真皮蒂，围绕蒂部边缘楔

形切除乳房内、外侧及中下部的皮肤、腺体和脂肪组织，

将乳头乳晕上提并缝合于新位置上，彻底止血，对合内外

侧乳腺、脂肪组织和皮肤，使其塑形成锥体形状，修整多

余皮肤及皮下组织形成的“猫耳”，逐层缝合切口。腺体

真皮蒂和乳头乳晕血运良好，放置引流管1根并连接负压。

凡士林油纱及纱布覆盖切口，弹力绷带适当加压包扎。术

后给予换药、拆线、外用抗瘢痕药物等治疗。

2  结果

术中左侧乳房切除组织约588 g，乳头乳晕复合体

（Nipple-areola complex，NAC）上提14 cm，乳房形态良

好，切口一期愈合，无明显并发症，双侧乳房较为对称，

图1  患者术前胸部正侧位照片
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左侧相对饱满，左侧乳腺病理结果显示(左乳腺)符合乳腺

肥大，胶原纤维增生，体积20 cm×12 cm×5 cm。患者术后

照片见图4，病理结果见图5。

 

注：病理诊断(左乳腺)符合乳腺肥大，胶原纤维增生，体积

20 cm×12 cm×5 cm

图5  左侧乳腺镜下病理结果

3  讨论

Poland综合征新生儿发病率约为1/30 000，男女发

病比例约为3:1，多为单侧发病，右侧发病多于左侧[3]。

Poland综合征典型表现是胸大肌发育不全，但也可伴有其

他肌肉如胸小肌畸形，并伴有不同程度的同侧乳房发育不

良和皮下脂肪缺失或减少[4]，另外还可能伴有其他畸形，

如并指、短指、锁骨短小、肩部畸形、同侧上肢肌肉发育障

碍、右位心、漏斗胸、其他组织器官发育不全及肿瘤等[5-11]。

Moebius综合征、Klippel-Feil综合征和Sprengel（先天

性肩胛骨抬高）异常也与Poland综合征有关[12]。每一种

缺陷都被认为是由胚胎发生第37～42天早期胚胎血液供应

中断造成的。这种供血中断涉及锁骨下动脉、椎动脉及其

分支，并被描述为锁骨下动脉供应中断序列（Subclavian 

artery supply disruption sequence，SASDS），为常染

色体显性性状遗传：OMIM 173800[13]。Poland综合征的潜在

病因尚不清楚，与10p13-14重复和先天性高胰岛素血症之

间可能存在潜在的遗传联系[14]。此外，有报道称，Poland

综合征与同卵双胞胎中11q12.3的从头缺失有关[15]。本病例

表现为同侧胸大肌缺失及乳房发育不良，无肢体缺损，可

能是由于胚胎期锁骨下动脉和椎动脉供血不足所致。

Poland综合征的畸形对功能的影响往往不显著，但是

对患者造成的心理影响不可忽视。目前，Poland综合征分

型尚无明确的统一标准[16-17]，Romanini MV等[17]提出了一

种Poland综合征的分型方法：Ⅰ型，独立的胸肌缺损，

无肋骨及上肢畸形；Ⅱa型，胸肌缺损伴上肢畸形，无肋

骨畸形；Ⅱb型，胸肌缺损伴肋骨畸形，无上肢畸形；

Ⅲ型，胸肌缺损伴上肢及肋骨畸形[18]。对于女性患者，

Foucras L等根据临床实际情况，将胸部畸形分为Ⅲ型：

Ⅰ型，乳房轻度不对称；Ⅱ型，乳房明显不对称；Ⅲ型，

出现严重肌肉及骨骼畸形，如胸骨弯曲，肋骨缺如等[19]。

根据以上分型方法，本病例属于Ⅰ型Poland综合征，Ⅱ型

胸部畸形。

由于Poland综合征罕见报道，临床表现多种多样，治疗

较为困难。手术是治疗Poland综合征的主要治疗方法[20]，手

术重建的主要目的是使胸壁和乳房轮廓达到对称，应根据

畸形的严重程度进行重建[21]。患者的治疗选择包括植入物

或自体组织重建。植入物可以是定制设计的，也可以选择

使用不同大小的假体。然而，假体置入的并发症发生率高

于自体组织重建的情况。在自体组织重建中，脂肪移植、

带蒂皮瓣或游离皮瓣可供选择。

自体脂肪移植易于取材、塑形性强、无免疫排斥，

如果患者脂肪充足，脂肪隆胸是一个较好的选择[22]。一

般来说，脂肪隆胸可以与对侧巨乳缩小术相结合，注射量

应该在巨乳缩小后确定，达到两侧乳房对称所需量介于

25～200 ml。此外，脂肪移植也可以与假体隆胸或皮瓣相结

合，以消除残留轮廓畸形。

如果患者年轻、体型较瘦、胸部皮肤弹性好且覆盖完

整，可选择假体置入术。而当患者皮肤较为松弛或不接受

假体时，则可选择背阔肌皮瓣等进行皮瓣移植[23]。虽然带

蒂背阔肌皮瓣是首选，但也可以根据外科医生的要求选择

股薄肌皮瓣、股前外侧皮瓣和腹壁下动脉游离皮瓣等。

与其他病例不同的是，笔者并没有发现患者手部及上

肢的畸形，只有右侧胸大肌缺失、乳房发育不全和皮下软

组织缺失。原因尚不清楚。本例Poland综合征合并对侧巨

乳患者未见文献报道，患者四肢无畸形，肌力正常，活动

自如，双侧乳房明显不对称，右侧乳房接近正常大小，暂

行保守观察；左侧巨乳对患者生活造成了一定影响，常有

背部痛，左侧乳房下皱襞偶伴湿疹及瘙痒，患者要求对左

侧巨乳行手术治疗，笔者采用了垂直上蒂法巨乳缩小术。

垂直上蒂法巨乳缩小术可以很好地保护乳头乳晕复合

体的结构及哺乳功能[24]，也可以很好的保护乳头乳晕复合

体的感觉，第三至第五肋间神经的外侧支和第二至第五肋

间神经的前支有显著的感觉神经支配重叠现象，其中最大

和最一致的感觉神经是第四肋间神经外侧支，分为浅支和

深支。深支出现在胸大肌外侧，在乳房下间隙向锁骨中线

移动3～5 cm，然后穿过浅筋膜支配乳头乳晕复合体[25]。切

注：A～B.术后1 d；C～D.术后1周

图4  患者术后正侧位图片
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除乳房下、外侧组织和破坏胸筋膜可导致第四肋间神经外

侧支深支的路径中断，而垂直上蒂法避免了第四神经外侧

支深支的破坏，可以很好地保护乳头乳晕复合体的感觉。

本病例加宽了腺体真皮蒂宽度，蒂宽10 cm，大大降低了

乳头乳晕复合体坏死率，术后乳头乳晕复合体感觉良好，

未发生坏死等并发症。上蒂法使得乳头乳晕复合体上移比

较自由，方便更好地塑形，且手术操作相对简单，易于推

广，后期如果对右侧乳房形态和大小不满意，可二期自体

脂肪填充右侧乳房上极的组织薄弱处。

综上所述，Poland综合征合并对侧巨乳极为罕见，

目前未见文献报道，其治疗应根据双侧乳房情况针对性治

疗。本组病例最终乳房形态仍有调整余地，可根据患者意

愿对相对发育不良的乳房进行脂肪填充等对称性处理，使

乳房上极更加饱满，为以后有相似情况的Poland综合征合

并对侧巨乳的患者提供一种治疗参考。
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