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颅骨多发骨纤维异常增殖症 1例
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患者,女, 48 岁, 13 岁时开始出现无诱因的头疼 ,初期呈

间歇性后逐渐加重,严重时头疼剧烈不能睡眠。在当地医院

就诊未发现明显异常,只进行了对症治疗。15 岁发现下颌骨

异样改变,呈不对称性右侧外突。到积水潭医院就诊, 诊断为

右侧下颌骨纤维异常增殖症,因年龄小术后易复发而未治疗。

20 岁左右上颌骨出现与下颌骨相同之异样改变。直至 30 岁

后病情出现稳定, 但每年春季仍有轻度头疼症状。在24~

30 岁的病程发展过程中伴鼻通气不畅, 呈渐进性加重, 最后

完全闭塞、不能通气。45 岁开始出现眼痛伴视力下降, 视力

从 1 2 下降至 0 4。身高、体重、躯干、四肢均发育正常。头

颅外形不对称性增大,以颜面部增大明显, 自额骨以下至下颌

部向前、向下突出、膨大。双下眼眶骨质球形突出, 眼球受挤

压向内、向前突出。鼻外形正常。头颅额部、顶部及枕部形态

正常。

2003年 7 月在我院拍 X 线片显示: 病变分布于下颌骨、

上颌骨、颧骨、鼻骨及筛骨, 病骨呈多发小囊状、膨胀性改变,

体积明显大于正常骨体积, 原骨小梁结构消失、骨皮质变薄,

并被异常增殖纤维组织、类骨组织所取代。图像上为囊状病

变区, 即毛玻璃样结构区,囊状病变周围部分可见反应性骨增

生, 有的病骨局部表现囊状病灶为主,有的局部表现骨增生为

主。筛骨、上颌骨、鼻骨的膨胀性改变造成鼻腔的完全性阻

塞; 同时造成视神经通道的狭窄 ,引起视力明显下降。颧骨、

上颌骨等外眼眶骨质的膨胀使眼球受挤压向内、向前突出(见

图 1- 4)。

讨论

骨纤维异常增殖症,亦称骨纤维发育异常、纤维性结构不

良症,属先天性并类似于错构瘤的骨内新生物。由单骨或多

骨发病的纤维- 骨组织构成,发病年龄 5~ 20 岁较多, 女性多

见。本病好发部位顺次为上颌骨、股骨近端和胫骨、肱骨、肋

骨、桡骨及额骨, 可单骨发病亦可多骨发病[ 1, 2]。临床症状表

现:单骨发病者症状较轻, 出现时间较晚,表现有局部疼痛、不

适。多骨发病时症状体征出现较早 ,表现较明显,如骨膨胀、

疼痛、畸形。组织病理学特征: 病变呈现致密的成纤维细胞组

织, 其中包埋有软骨、骨样组织和小的骨小梁, 其周边无成骨

性细胞[ 3]。

此病例诊断上无疑问, 且所有症状、体征、影像之改变

均符合骨纤维异常增殖症所具备的特征。通过此病例可见

到如下特点 :  病史长。本病例病程由 13 ~ 48 岁长35 年,

而且尚无终止之意 , 说明病灶具有缓慢发展、不断扩大、逐

渐加重等无休止特性。! 由单骨发展成多骨。本病例病变

首发于下颌骨 , 逐渐发展至上颌骨、筛骨、颧骨、眼眶部骨

质 ,以相邻骨受侵、蔓延为发展形式。 ∀ 病灶由不对称发展

成对称性。病灶初始阶段以一侧下颌骨开始 , 表现为非对

称性, 随着病灶的扩大发展直至蔓延到整块骨骼时表现出
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对称特征。对本病的治疗一般采取手术刮除植骨术, 因为

手术不易彻底清除, 所以复发率较高。本例因多骨发病, 所

以无法手术治疗, 从 13 岁至今未做过手术治疗, 仅作一些

对症药物治疗。
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短篇报道

中医治疗外伤性伸指肌腱滑脱 16例
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伸指肌腱在掌指关节背部常发生向尺侧滑脱,中医称# 筋
出槽∃也称# 滚筋∃ ,多见于类风湿性关节炎患者的手。而外伤

性脱位则相对少见,我院于 1989 年- 2005 年 3 月, 采用中医

药方法治疗早期肌腱滑脱患者 16例, 效果满意。

1 临床资料

本组 16 例,男 11例 ,女 5 例;年龄 28~ 59 岁。示指2 例,

中指 14 例,均为闭合性损伤,中指肌腱均向尺侧滑脱, 桡侧腱

帽部肿胀疼痛,而示指 2 例肌腱向桡侧滑脱, 尺侧腱帽部肿胀

疼痛,局部压痛, 就诊时间 1 h~ 7 d。

2 治疗方法

取坐位,患手放于桌前, 术者左手将患指背伸,右手拇、示

指将滑脱的肌腱轻柔地还纳于槽内, 并抚平, 局部轻柔按摩,

舒筋抚平,患处敷中药活血散[杜自明. 中医正骨经验概述.北京:

人民卫生出版社, 1960. 19] , 此时将患手掌指关节于伸直位, 石

膏托固定, 制动 5 周后取除外固定。活血散外敷, 每周换药

1 次, 解除外固定后,用上肢损伤熏洗方[郭焕章.伤科 100方.西

宁:青海人民出版社, 1991. 68] 熏洗,每日 2 次,每次50 min, 每剂

用 3 d。熏洗后行搓捏手法, 患指行屈伸活动达通经活络的作

用。

3 结果

术后随访时间最长 15 年, 最短 18 个月, 示中指屈伸活动

功能正常,无再滑脱。

4 典型病例

男, 38 岁, 1993 年 5 月 18 日因右手握斧头, 用力过猛,致

示指伸肌腱向桡侧滑脱,当时有# 嚓嚓音∃, 示指不能活动而就

诊。右示指掌指关节背侧肿胀, 局部压痛,示指屈伸受限, 示

指伸肌腱向桡侧滑脱, 掌指关节背侧可见一凹陷# 腱槽∃。行
手法整复,牵拉示指伸直位, 轻揉关节部,外敷活血散, 石膏固

定示指。固定 5 周,去石膏, 以郭氏上肢熏洗方熏洗患手。随

访 12 年,示指屈伸正常,无滑脱。

5 讨论

伸指肌腱在掌指关节背部常发生尺侧脱位 (示指桡侧脱

位) , 多因正常的掌指关节向尺侧偏斜的角度较向桡侧大, 加

之手的内在肌协同手指屈伸肌腱向尺侧的牵拉作用较向桡侧

为多, 所以伸指肌腱在此处的滑脱均为尺侧滑脱, 当过强的手

指用力, 如中指屈曲位,余指伸直位,猛地用力弹出中指, 就使

尺侧腱膜过分紧张, 将伸指肌腱腱帽撕裂,导致向尺侧滑脱。

正常掌指关节屈伸时, 在掌指关节侧中环指伸肌腱略向尺侧

偏斜, 示指伸肌腱微向桡侧偏斜。掌指关节处的伸指肌腱帽,

桡侧较尺侧松弛。外伤或风湿性关节炎,可造成伸指肌腱桡

侧结构的破坏, 发生肌腱向尺侧滑脱, 有时可无明显的原因,

由于腱帽解剖结构的特点及掌指关节屈伸时向尺侧偏斜的作

用, 也可发生伸肌腱的滑脱。此时,可出现屈指的伸肌腱向尺

侧滑脱进入掌骨头沟,严重时可出现局部疼痛、肿胀, 掌指关

节屈伸动作不协调。早期将滑脱的肌腱还纳恢复其正常的解

剖关系, 有利于撕脱的伸指肌腱帽的修复愈合, 是其基础。加

之活血散, 具有活血散瘀, 消肿止痛, 舒筋理气等对肌筋愈合

有促进作用。

关于外伤性伸指肌腱滑脱的治疗, 多数学者认为应手术

治疗, 本组患者均于伤后 1 周内就诊, 采用闭合复位, 石膏托

制动, 活血散外敷,得到较满意效果。其机制是, 肌腱复位后

撕裂的腱膜腱帽韧带和矢状束可以并拢恢复原解剖位置, 将

掌指关节伸直位固定制动, 使其处于无张力状态下, 有利于肌

腱的愈合。如果损伤超过 3 周就诊, 通常撕裂部已有瘢痕充

填, 且松弛变宽,肌腱两侧力量不平衡,有反复脱位倾向。故

陈旧性患者, 如有屈伸不协调,则可采用手术修复。解除制动

后, 常出现关节僵硬,可使用上肢洗方熏洗 ,一般 3~ 5剂可恢

复正常。

(收稿日期: 2005- 07- 15 本文编辑:王宏)
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