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马德隆畸形是一种罕见的前臂及腕部畸形袁
员愿猿怨 年 由 阅怎责怎赠贼则藻灶 医 生 首 次 报 道 咱员暂袁员愿苑愿 年

酝葬凿藻造怎灶早 医生通过观察腕部外形首次详细描述了此

病并命名咱圆暂遥 近年不少学者对此畸形的病因病机尧诊
断及治疗作了大量研究袁 认为马德隆畸形的早期诊

断及治疗是早期恢复功能的关键遥
员 病因病机

马德隆畸形多见于 远耀员猿 岁女孩袁男女比例约为

员颐源袁约 苑缘豫为双侧发病咱猿暂遥 其病因尚未完全明确袁目
前认为主要与外伤尧骨骺发育异常尧营养障碍性发育

不良及遗传等因素有关袁约 猿园豫有遗传史袁多为常染

色体显性遗传咱源暂遥 青少年桡骨远端骨折或炎症累及

骨骺或关节面致桡骨尺侧 员 辕 猿 和掌侧半骨骺发育障

碍袁而桡骨远端桡侧 圆 辕 猿尧背侧半及尺骨骨骺正常袁
随年龄增长与骨骼生长袁桡骨相对短缩袁桡骨远端内

倾角和前倾角加大袁 短缩的桡骨远端尺侧半与相对

较长的尺骨围成野倒三角冶改变咱圆袁缘暂袁腕骨为适应生

长袁出现与之对应的三角改变袁月骨多位其尖端遥 唐

志宁咱远暂报道 员 例创伤后马德隆畸形遥
酝藻蚤 等咱缘暂研究结果发现袁杂匀韵载 基因 糟援圆员凿藻造栽 杂

合缺失或突变与此类畸形发病相关遥 杂匀韵载 基因不

但促进骨骼线性生长袁 抑制肢体远端生长板融合与

成熟袁 也可抑制雌激素分泌而影响骨骼生长遥 若

杂匀韵载 单倍体剂量不足袁对雌激素抑制作用减弱袁雌
激素促骨骼生长作用增强袁 使得肢体远端生长板过

早或不均匀愈合而出现畸形遥
匀蚤则泽糟澡枣糟造凿燥增葬 等咱苑暂研究认为 郧晕粤杂 基因外显子

远 突变亦与此发病关系密切遥 杂澡葬澡糟澡藻则葬糟澡蚤 等咱愿暂发现

软骨发育不全尧 遗传多发外生骨疣尧韵造造蚤藻则 病等也是

马德隆畸形的研究进展
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揖摘要铱 马德隆畸形是桡骨远端尺侧及掌侧骨骺发育障碍引起的一种罕见的前臂及腕部畸形遥 目前研究认为其

发病主要与外伤尧骨骺发育异常尧营养障碍及遗传基因的缺失或突变有关遥早期临床表现多不典型袁中晚期可有腕部畸

形尧无力等表现遥载 线片为主要诊断手段袁但常缺乏早期诊断意义曰腕关节磁共振成像因可早期显示局部软组织与骨骼

的异常被用于此病的早期诊断袁但目前国内对此畸形的磁共振成像研究较少遥 按桡骨远端尺倾角尧掌倾角的大小可分

不同类型遥对于畸形与症状较重者袁多需采取手术治疗遥目前主要分为尺骨修整术和桡骨远端截骨术袁虽然两种术式均

能取得一定的临床效果袁但由于手术创伤大袁可有感染及术后关节活动受限等风险遥
揖关键词铱 马德隆畸形曰 磁共振成像曰 外科手术曰 综述文献
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责葬贼蚤藻灶贼泽 憎蚤贼澡 泽藻增藻则藻 凿藻枣燥则皂蚤贼赠 葬灶凿 泽赠皂责贼燥皂泽 怎泽怎葬造造赠 灶藻藻凿 泽怎则早蚤糟葬造 蚤灶贼藻则增藻灶贼蚤燥灶 蚤灶糟造怎凿蚤灶早 怎造灶葬 则藻增蚤泽蚤燥灶 葬灶凿 燥泽贼藻燥贼燥皂赠 燥枣 贼澡藻
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表 员 马德隆畸形分型咱怨暂

栽葬遭造援员 栽澡藻 泽怎遭贼赠责藻 燥枣 酝葬凿藻造怎灶早鸳泽 凿藻枣燥则皂蚤贼赠

注院元桡骨远端关节内倾角和前倾角

晕燥贼藻院元杂贼葬灶凿泽 枣燥则 蚤灶憎葬则凿 葬灶早造藻 葬灶凿 枣则燥灶贼 葬灶早造藻 燥枣 凿蚤泽贼葬造 躁燥蚤灶贼 燥枣 则葬凿蚤怎泽

遗传改变所致袁 肿瘤局部生长破坏局部骨骺或软骨

生长板亦可引起畸形遥 虽然目前研究已经证明

杂匀韵载尧郧晕粤杂 等基因的变化影响体内激素水平变

化袁使得骨骼生长不均匀袁随着骨骼的进一步生长与

发育成熟袁出现相应部位的畸形袁但尚未证实是什么

基因位点的何种变化引起的这种畸形改变袁 这将是

以后研究的关键袁从而可以达到早期诊断与治疗遥
圆 临床表现

马德隆畸形的早期临床表现多不典型袁 可有腕

部酸痛袁活动时加重袁手腕部无力袁不能持物等曰随着

疾病的继续进展袁后期可表现为腕关节宽大袁桡偏尧
掌偏明显袁尺骨茎突外突于皮下袁腕关节活动受限袁
前臂短缩弯曲袁肘关节旋转活动受限等咱圆袁缘原远暂遥 部分患

者可出现肌肉萎缩或手部刺刀样掌侧偏斜和尺骨头

半脱位遥 由于支配手部皮肤的主要神经均要经过腕

部袁故畸形部位神经的长期摩擦袁可出现相应神经支

配区域感觉异常曰 尺骨茎突突起严重者亦可磨损环

小指伸指肌腱袁 甚至致其断裂继而出现环小指伸指

受限等临床表现咱愿暂遥云葬则则 等咱怨暂按腕关节 载 线片桡骨远

端尺倾角尧 掌倾角的大小结合临床症状与局部畸形

程度将其分为 猿 型袁见表 员遥

猿 影像学表现

腕关节 载 线片是马德隆畸形的主要诊断手段袁
其典型表现是桡骨短于尺骨袁尺骨茎突外突袁尺桡骨

远端关节背侧半脱位袁中段 韵 形弯曲袁桡骨远端关

节面尺倾尧掌倾加大袁腕骨发育不良袁近排腕骨野倒三

角冶形排列袁月骨位其顶端咱员袁源原怨暂袁并且可按尺倾尧掌倾

角的不同进行分型遥 高质量的 载 线片可助于较好的

手术方案设计袁 但其表现出的畸形者多已进入中晚

期遥 酝糟悦葬则则燥造造 等咱员园暂在对正常腕关节测量基础上提出

了畸形定量研究袁 但这种测量是基于腕关节正位 载
线片表现袁不但不能全面反映畸形特点袁而且未对临

界值测量作出说明袁 测量值可随拍片时射线投射角

度不同出现较大差异遥
国外研究发现袁酝砸陨 在马德隆畸形早期诊断方

面具有独特优势袁可以较早的发现这类畸形袁国内对

此类畸形的 酝砸陨 表现研究较少遥 酝砸陨 不但可以显示

骨骼的畸形改变袁 而且可以较好的显示畸形局部软

组织改变袁有助于早期发现畸形并早期干预遥凿藻 月则蚤贼燥
等咱员员暂发现腕关节 酝砸陨 不但能显示 载 线片正位的表

现袁而且能较早地显示 载 线片不能显示的韧带和骨

骺畸形遥 冠状位 酝砸陨 可见桡月韧带尧掌桡三角韧带

弥漫性不规则增厚袁韧带附着处低信号改变袁提示畸

形咱员员原员圆暂遥虽然 酝砸陨 能较早发现畸形袁但缺乏大宗病例

研究袁且尚未将 酝砸陨 用在畸形的早期干预方面遥
源 治疗方法

源援 员 非手术治疗

主要适用于年龄较小袁 骨骺尚未闭合的玉型患

者咱员圆原员猿暂袁常采取手法复位尧石膏固定遥 优点是避免了

因手术损伤骨骺袁加重或促进畸形曰缺点是畸形虽已

固定袁但多数患儿会继续加重袁疗效差遥需注意的是院
针对本类患者常在腕部或尺骨茎突处加垫曰 固定期

间需定时复查 载 线片袁由于 酝砸陨 在早期诊断方面优

势显著咱员员暂袁故在复查过程中可行腕关节 酝砸陨 检查遥
源援 圆 手术治疗

主要适用于年龄较大袁 骨骺已闭合或有典型症

状及畸形患者遥 经典术式院尺骨小头切除术尧尺骨短

缩术和桡骨远端楔形截骨术咱员源原员缘暂遥 这些术式能取得

较好效果袁但会严重影响青少年儿童患者患肢长度遥
源援 圆援 员 尺骨修整术 尺骨修整术包括尺骨短缩术

和尺骨小头切除术遥 对于症状严重袁腕部畸形典型袁
多数学者主张尺骨修整术袁 认为桡骨远端尺倾角跃
源缘毅袁单纯切除尺骨小头袁腕骨有向尺侧滑行趋势袁故
此时行尺骨短缩术较好曰 但对于桡骨远端尺倾角约
源缘毅患者袁两种术式均可选择遥 在臂丛神经麻醉下经

前臂下段尺侧纵切口遥将尺侧腕伸尧屈肌分别向背侧

和掌侧牵拉袁纵形切开骨膜袁距尺骨远端 猿耀源 糟皂 处

在 字形截骨袁透视截骨后下尺桡关节复位遥 适应证院
若有病理性骨折袁 有严重系统性疾病不能耐受手术

及合并其他影响手术效果疾病袁如偏瘫尧神经精神异

常袁则禁止行此手术遥 需注意的是术中仔细操作袁预
防损伤神经尧血管袁尽量避免损伤骨骺关节面遥
源援 圆援 圆 桡骨远端截骨术 桡骨远端截骨术主要有

桡骨远端楔形截骨术尧桡骨远端尺侧张开式截骨

术咱员远暂和桡骨远端截骨联合 陨造蚤扎葬则燥增 外固定骨痂延长

术咱员苑暂遥 其适应证为院保守治疗效果差袁症状及畸形严

重袁患者对美观要求高遥 若有病理性骨折袁有严重系

统性疾病不能耐受手术及合并其他影响手术效果疾

病袁如偏瘫尧神经精神异常袁则禁止行此类手术遥
在臂丛麻醉下经前臂下 员 辕 猿 纵切口实施桡骨远

端楔形截骨术遥按桡骨远端角度大小袁确定桡骨远端

分型 临床表现
载 线片表现

尺倾角元 掌倾角元

玉型 症状较轻袁腕部畸形不明显 ﹤猿园毅 ﹤圆园毅
域型 症状较重袁腕部畸形较明显 猿园毅耀源缘毅 圆园毅耀猿园毅
芋型 症状严重袁有典型腕部畸形 ﹥源缘毅 ﹥猿园毅

977窑 窑



中国骨伤 圆园员苑 年 员园 月第 猿园 卷第 员园 期 悦澡蚤灶葬 允 韵则贼澡燥责 栽则葬怎皂葬袁韵糟贼援圆园员苑袁灾燥造援猿园袁晕燥援员园

楔形截骨范围袁 以尺桡骨远端关节面平齐为标准截

骨遥 注意事项院术中仔细操作袁预防损伤神经尧血管袁
尽量避免损伤骨骺关节面遥

邱国良等咱员远暂经桡骨背侧纵切口实施桡骨远端尺

侧张开式截骨术遥在桡骨远端弯曲明显处截断袁小心

撑开截骨两端袁 将三角形骨块插入桡骨掌侧和尺侧

以纠正桡骨远端尺偏和桡偏袁 自截骨间隙桡侧交叉

钻入 圆 根克氏针固定植骨块遥 注意术前要精确测量

桡骨远端畸形角度曰术前设计合适大小的植骨块曰严
格把握外翻张力角大小遥 丁辛波等咱员苑暂采用桡骨远端

截骨联合 陨造蚤扎葬则燥增 外固定骨痂延长术治疗马德隆畸

形袁效果满意遥 经桡骨远端关节面上 员援缘 糟皂尧桡骨中

上 员 辕 猿 平面与关节面平行分别交叉钻入 圆 根克氏

针袁安装 陨造蚤扎葬则燥增 外固定架遥桡骨远端背侧纵切口袁桡
骨中下 员 辕 猿 平面截骨遥优势院此外固定器结构设计和

穿针方法袁能够多向性尧交叉性穿针袁多平面固定袁应
力分布均匀袁无骨切割作用遥注意防止术中神经血管

损伤及术后针道感染与骨不愈合等遥
近年来袁云则葬灶糟藻泽 等咱员愿暂采用 杂葬怎增藻 噪葬责葬灶凿躁蚤 法联

合桡骨远端截骨治疗 酝葬凿藻造怎灶早 畸形袁 消除畸形尧减
轻腕痛尧 功能改善明显袁 这种术式不仅避免针道感

染袁亦能有效减少创伤性关节炎的发生袁但手术操作

复杂遥虽然这些术式均取得了一定疗效袁但均有损伤

神经尧血管及骨折不愈合可能袁惟有采取更微创的方

式袁才能较好避免上述风险遥
缘 问题与展望

目前研究业已证实遗传物质的缺失与突变在其

发病中起重要意义袁 但目前仍未找到决定这种畸形

发生的基因靶点曰 虽然腕关节平片常被用于畸形的

诊断袁但这已处于中晚期袁磁共振成像因可早期显示

局部软组织与骨骼的异常被用于此病的早期诊断袁
但国内对此畸形的磁共振成像研究较少遥 畸形和组

织严重的患者多需手术干预袁 但无论是尺骨修整术

或是桡骨截骨术袁均能取得一定效果袁但由于手术创

伤大袁且有术中损伤神经尧血管及术后感染等风险遥
因此选择一种微创的术式成为治疗马德隆畸形迫切

需要解决的问题遥
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