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脾梗死
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例临床分析&
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!短篇及病例报道!

原发性骨膜增生厚皮症
(

例

李彦希"王
!

科"闫国富

!重庆市第一人民医院皮肤科
!

!"""((

#

!!

%&'

$

(")#*+*

%

,

)'--.)(+/(0$#!$)1"(()(1)"3(

文献标识码"

I

文章编号"

(+/(0$#!$

!

1"((

#

(10(1!$0"(

!

!

临床资料

患者!男!

##

岁!因头面部皮肤增厚#双手足肥大
(3

年就

诊"

(3

年前患者无明显诱因面部出现散在皮色丘疹!后头皮

及面部皮肤渐增厚!出现皱褶!呈焦虑状!毛孔粗大!皮肤油腻!

双手及双足十指(趾)皮肤亦增厚!末端增粗!杵状!发病以来呈

进行性加重!无手足多汗#关节疼痛等自觉症状"其父母#姐#

哥均无此症状!父母非近亲结婚"体格检查$一般情况好!智力

正常!心#肺#腹均未见明显异常*皮肤科检查$头面部皮肤粗

糙#增厚!有褶皱!呈回状!面部皮肤毛孔粗大!表面油腻(图

(

)"双手及足指(趾)皮肤粗糙#肥厚!末端呈杵状膨大(图
1

)!

双踝及双腕关节肿胀!前臂及小腿增粗呈圆柱状"

图
(

!!

头面部皮肤粗糙#增厚'有皱褶'呈回状

图
1

!!

双手及足指%趾&皮肤粗糙#肥厚'末端呈杵状膨大

!!

实验室及辅助检查$三大常规及血生化未见异常*足
f

线

片示双手各骨未见确切异常!各关节未见脱位现象*双足舟骨

内缘骨质结构紊乱!骨皮质毛糙"皮肤组织病理检查示角化过

度!棘层增生肥厚!真皮浅层可见大量增生的成熟的皮脂腺"

诊断$原发性骨膜增生厚皮症"

"

!

讨
!!

论

骨膜增生厚皮症又名
B&<:6'.>0H&E>.9>0N&El-

F

.%:&?>

!是

一类以皮肤肥厚#骨膜增生#杵状指及回状头皮为特点的疾病!

分为原发性和继发性
1

种&

(

'

"一般认为原发性骨膜增生厚皮

症男性居多!较为罕见!已经证实其是常染色体显性遗传疾

病&

1

'

!但有可能与常染色体隐性遗传及
f0

性联遗传相关"

I6-9&:

等&

#

'对
++

例已报道患原发性骨膜增生厚皮症的家庭共

计
1"!

例患者进行研究!发现其中
#/

个家庭是常染色体显性

遗传方式!

1*

个家庭则为常染色体隐性遗传!这些遗传方式的

不同决定了他们临床表现#患病率等方面的差别!同时因为原

发性骨膜增生厚皮症男性患者远远多于女性患者!因此!认为

其与
f0

性联遗传相关"

WjZ->E0O&.<Z

等&

!

'通过对
+

例无血缘

关系的土耳其患者的研究发现!

(30

羟前列腺素脱氢酶的基因

同型纯合子的突变与原发性骨膜增生厚皮症密切相关!而正常

的土耳其人则没有此基因的突变"原发性骨膜增生厚皮症目

前尚无特效疗法&

3

'

!主要以对症治疗#美容治疗为主"
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