
病例报告

马德隆氏畸形一家三代 例报告
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马德隆氏畸形多因挠骨远端骨能内侧发育障碍

所致的腕部畸形
,

常为先天家族性疾病
。

作者曾于

8Β ΒΧ 年 Δ 月 ΧΧ 日 一 Δ 月 8Β 日偶遇一家三代 例
,

病

史
、

体征和 ? 线表现典型
。

现报道如下
。

例 Χ 女
,

岁
。

半月前下雪滑倒
,

左肘挫伤
。

就诊时发现双腕畸形
。

自诉从小双腕无力
,

腕部宽

粗
,

尺侧突出
,

前臂短小
,

向挠背侧弯曲
。

除前臂旋

后受限外
,

腕
、

臂
、

肘活动正常
。

? 线片显示双侧挠

骨远端呈笔尖状
,

关节面向尺侧倾斜
,

角度 Ε ΦΒΒ
。

腕

骨以月骨为顶点呈倒锥形排列
,

下挠尺关节分离
,

尺

骨茎突与挠骨茎突处同一水平
。

挠骨短粗向挠背侧

弯曲
,

短缩约 Γ 62
。

双侧挠骨头发育不良
,

变形
。

肪

挠间距增大
,

肘外翻 (∗
。

畸形
。

双侧挠骨上
、

下段骨

质疏松
,

皮质菲薄
,

挠骨粗隆呈骨囊肿样改变 Η见图

#0
,

#Α Ι
。

例 8 例 Χ 之姐
,

ϑ 岁
。

从小发现双腕粗大
、

无

力
。

多年前每当骑 自行车后感觉双腕酸痛
,

尤以拧

洗衣服时明显
。

查双腕增宽
,

尺骨茎突异常突起
。
?

线片表现挠骨远端内侧发育不良
,

呈三角状
,

尺偏角

∋Β
。

下挠尺关节分离
,

向背
、

尺侧突出
。

腕骨以月骨

为中心呈倒锥形
。

挠骨短缩弯曲Η见图 8 Ι
。

例 Δ 例 8 之女
,

8Β 岁
。

从小发现双腕宽大
,

无

不适感
。

? 线片显示双侧挠骨远端变形
,

呈三角状
。

腕骨呈锥形排列
。

下挠尺分离
,

双侧挠骨中段向挠

侧弯曲
。

双侧尺骨下 Χ乃 向尺侧弯曲
。

左侧挠骨粗

隆有一囊样疏松区
。

畸形左侧重于右侧 Η见图 Δ Ι
。

该女并有先天性远视
,

胸廓畸形
,

季肋部隆起
,

肋弓

左低右高
,

相差约 Δ 6#%
。

例 例 Χ 之姑妈
,

ΚΦ 岁
。

双上肢短粗
,

双腕

增宽
。

? 线片显示双侧挠骨远端呈三角状
,

腕骨锥

形排列
。

下挠尺关节分离
,

挠骨干短粗弯曲 Η见

图 Ι
。

加 例 Χ正位 ? 线片 圈 #Α 例 Χ侧位 ? 线片 圈 8 例 8 正位? 线片 圈 Δ 例 Δ 正位 ? 线片 圈 例 正位? 线片

讨论

马德隆氏畸形主要是由于挠骨远端骨筋内侧发

育障碍
,

从而引起一系列骨骼变形
3
挠骨纵向生长障

碍
,

挠骨短缩
,

下挠尺关节发生分离 7挠骨远端内侧

骨翁发育不良
,

呈笔尖状
,

使腕骨正常的新月状排列

空军水上村医院
,

天津 卫犯Β Κ 7 8 天津医院

变成锥形排列 7 下挠尺关节分离
,

尺骨相应延长
,

尺

骨茎突异常突出
,

致使腕部增宽
。

马德隆氏畸形可分为真正型和症状型
。

真正型

是先天性畸形
,

常有家族遗传史
。

症状型为外伤骨

折或其他疾病所造成
。

本组病例特征
3
一家三代

人受累  ! 从小发生畸形  ∀ 例全为女性  #双腕畸

形  ∃ 有先天性多发畸形表现
。

如挠骨头发育畸形
,
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胸廓畸形
,

先天性远视等
。

因此这 例病人符合先

天性骨发育畸形的发病规律
。

马德隆氏畸形在儿童时期宜保守治疗
。

幼儿可

采用腕部整形夹板置矫正位或固定在腕背伸中立

位
。

手术治疗针对腕痛
、

畸形严重
、

腕关节不稳定的

青少年患者川
。

常用的方法是手术切除尺骨头
,

将

挠骨远端楔形截骨内固定
。

作者曾报道 Δ 例创伤性

马德隆氏畸形
,

属挠骨远端骨髓损伤所引起仁8」
。

其

中 Χ 例女性 88 岁
,

畸形严重
,

功能障碍
。

经挠骨远

端张开截骨植骨
,

两枚克氏针 固定
,

尺骨小头切除
。

术后畸形矫正
,

功能完全恢复
。
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改良切取游离骼骨瓣移植治疗 四肢骨不连

何志军 李盛华 张亚伟

Η甘肃省中医院
,

甘肃 兰州 Κ ΔΒΒ ∋ΒΙ

我科自 ΧΠ ΠΚ 一 8Β ΒΧ 年
,

采用改良切取带旋骼深血管的游

离骼骨瓣移植治疗四肢骨不连 8Φ 例
,

取得了良好的效果
,

现

报告如下
。

Χ 临床资料

本组 8Φ 例中男 ΧΦ 例
,

女 ΧΒ 例 7 年龄 ΧΦ 一 ∋8 岁
,

平均

ΔΧ ∋ 岁
。

病程 Χ一 Δ 年
。

股骨骨不连 Π 例
,

胫骨骨不连 ϑ 例
,

肪骨骨不连 ϑ 例
,

挠骨骨不连 Χ 例
。

8 手术方法

手术在连续硬膜外麻醉下进行
。

手术分 8 组
,

一组准备

受区
,

另一组切取骼骨瓣
。

准备受区
3

切除瘫痕组织和硬化的

骨质
,

将缺损骨端修整成阶梯状或将髓腔适当扩大
,

以备移植

时固定
,

距骨折 :下端适当位置
,

分别安置 8 枚外固定架钢

针
,

后安装外固定架
,

行手法复位使骨折位置 良好后
,

拧紧螺

母固定外固定架
。

注意准备受区时
,

避免造成血管内膜损伤
,

形成血栓
。

切取骼骨瓣
3

患者仰卧位
,

术侧垫高
,

平腹股沟韧

带上 Β ∋一 Θ 6+% 向骼前上棘弧形切口
,

切开腹横筋膜
,

游离出

旋骼深血管
,

沿此向内侧解剖
,

直至骼外血管
。

然后沿骼峙方

向继续分离
,

平行骼峙内缘 Χ Λ 2 向上逐层切开腹内斜肌与腹

横肌
,

然后切开腹横筋膜
,

向内牵开
。

沿内缘 Χ 。2 切开骼筋

膜与骼肌及其下的骼骨骨膜
,

向下推开骼肌
,

注意将血管蒂保

留于肌肉袖中
,

然后根据缺损的大小切取骼骨块
,

检查骼骨瓣

渗血情况
,

仅保留一薄层肌肉于骼骨瓣上
。

受区准备好后
,

于

旋骼深血管起始部前
,

钳夹用利刀切断
,

结扎 8 次
,

将骼骨瓣

移植骨折部
,

将两端适当修整后卡人
,

如不稳定可用螺钉固

定
。

在显微镜下
,

修整血管端后
,

用 Ηϑ 一 ΧΒΙ 一 Β 线缝合
。

检

查骼骨瓣渗血情况
,

如良好可逐层缝合
。

如不好可查明原因

对症处理
。

Δ 治疗结果

本组 8Φ 例切 口均 工期愈合
,

骨折全部愈合
。

疗效评定标

准
3

优
,

个月内 ? 线显示骨折愈合
,

患肢功能恢复 7 良
,

ϑ 个

月内 ? 线显示骨折愈合
,

患肢功能恢复 7 差
,

Χ8 个月以上 Ρ 线

显示骨折未愈合
,

患肢功能未恢复
。

结果
3

优 Χϑ 例
,

良 ϑ 例
,

差 1例
。

术后随访 Χ一 8 ∋ 年
,

平均 Χ Κ 年
。

下肢 ΧΦ 例 Χ 年

内均能正常行走工作
,

? 线片复查见移植骼骨愈合变粗
,

Χ 例

肥胖女性病人骨折愈合后行走滑倒再次骨折
,

石膏外 固定

8 ∋ 个月后愈合 7 上肢 Π 例 Χ 年内均能正常活动
,

? 线片复查

见移植骼骨愈合
。

讨论

本手术方法具有明确的 目的性和准确性
,

不必通过腹肌

的逐层分离来寻找血管
,

不但避免了盲目分离误伤血管的可

能性
,

也减少了手术所需的时间
,

简化了手术程序
,

同时也增

加了手术的安全性
。

本法要求术者十分熟悉解剖
,

仔细小心

分离旋骼深动
、

静脉血管蒂
,

并注意保护股前外侧皮神经
、

骼

腹下神经及骼腹股沟神经
,

股前外侧皮神经与旋骼深动
、

静脉

血管蒂在骼前上棘内侧交叉
。

为了避免损伤血管蒂和骼骨瓣

血供
,

须保留血管蒂和骼骨瓣外周 Β ∋ 一 Χ Λ 2 肌袖
,

保证游离

骼骨瓣的充分血供
。

其次
,

保证移植的骼骨的通血也是手术

的重要环节
。

吻合口两端动
、

静脉口径及紧张度必须适宜
,

保

证血管壁完整光滑
,

无挫伤
,

才能确保吻合后移植的骼骨的血

供
,

出现骼骨瓣渗血
,

说明血管通畅
。

受区血管被解剖出来

后
,

一定要小合予以保护
,

防止在骨折复位固定过程中
,

反复

牵拉压迫
,

使其受到挫伤
,

出现血管内膜受损或血栓
,

丧失吻

合条件
,

修剪后出现血管蒂不够长
。

本组第 Χ 例即出现这种

情况
,

后行血管移植
。
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