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多发性骨纤维发育不良是良性髓内骨纤维病变!又称为骨

的纤维结构不良%骨纤维异常增生症'

)

(

$常发生在骨的形成和

生长过程中!以纤维组织或不成熟编织骨代替正常结构的骨和

骨髓组织为主要表现$可为单发%多发!可累及单一骨骼或多

个骨骼受累!主要好发长骨%颅面骨%肋骨%骨盆等!其他部位骨

骼也可累及$其临床表现主要为疼痛%骨骼畸形!严重者出现

病理性骨折'

-

(

$重庆市荣昌区人民医院骨科收治
)

例右胫骨

多发性骨纤维不连患者!给予右胫骨彻底病灶清除
i

植骨融

合
i

钢板螺钉内固定!疗效满意!现报道如下$

H

"

临床资料

""

患者男!

$!

岁!因+右下肢疼痛
$

年!加重
)

个月,于
-!)/

年
*

月
)$

日就诊$查体*神志清!消瘦体质!心肺腹无异常$

四肢肌力%肌张力正常!双膝%踝腱反射存在$右下肢未见红

肿!无色素沉着!无包块!无畸形!无肌肉萎缩!双下肢等长)胫

前区局部轻压痛!无明显叩击痛!无纵向叩击痛$双下肢活动

可!髋%膝%踝活动未受限$双下肢感觉%血运可$右下肢
c

线

片显示右胫骨中上段骨干增粗!骨梁局部模糊%致密!病变界限

清楚!髓腔密度增高!骨皮质变薄!但骨皮质连续$右下肢
<;

平扫显示右胫骨中上段骨髓腔内见多发片状稍高密度影!呈磨

玻璃状改变!无骨膜反应!呈膨胀性生长!临近骨髓腔增宽!部

分骨皮质变薄!但骨皮质连续!胫骨外侧平台关节面下可见小

囊性低密度影!见图
)

$综合患者病史%体格检查及辅助检查

诊断*多发性骨纤维发育不良$

""

遂择期在腰麻下行右胫骨彻底病灶清除
i

植骨融合
i

钢

板螺钉内固定术$麻醉后!取右大腿上
)

&

$

放置止血带!压力

设设置为
#!\]G

!消毒铺巾$在胫骨前缘外侧
)

!

-MU

处做纵

行切口!切口皮肤%筋膜!使用止血钳钝性分离胫前肌肌肉!充

分暴露胫骨体$在胫骨体外侧每隔
)"!

!

)"#MU

左右转一小

孔!使用微动力摆锯形成一个约
)MUj)-MU

长方形骨窗$小

心撬开完整骨板!可见髓腔内大量纤维组织或不成熟编织骨!

在可视的条件下彻底清除病变组织!清除病变组织后先后使用

,#3

乙醇%石碳酸髓腔灌注用以灭活残存病变组织$使用现取

的患者髂骨"约
0

L

#和同种异体骨"约
$-

L

#混匀充分填满胫骨

髓腔!加压后放回之前取出的完整骨板!随后使用胫骨钢板螺

钉内固定$术中
<

臂透视见内固定在位$反复生理盐水冲洗

伤口!逐层缝合并关闭切口!切口留置负压吸引球!无菌辅料覆

盖切口$

""

术后患者精神可%食欲佳!诉右下肢切口部位轻微疼痛!其

余无特殊$嘱患者卧床休息!给予止痛%消肿%抗感染治疗$术

后第
)

天负压引流出
#!MU

血性液体!第
-

天引流
)!MU

淡血

""

:

*正位
c

线片)

7

*侧位
c

线片)

<

*冠状位
<;

)

@

*矢状位
<;

图
)

""

术前患者右胫骨影像学资料

/-*

重庆医学
-!)0

年
)

月第
*.

卷第
$

期

#

基金项目)重庆市卫生和计划生育委员会基金项目"

-!)#Z7c?!0/

#$

"

作者简介)匡荣彬"

),.#4

#!副院长!本科!主要从事骨再生工程

研究$

"

$

"

通信作者!
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:

*钻孔形成长方形骨窗过程)

7

*翘起骨板!显露大量纤维组织或不成熟编织骨)

<

*彻底清除病灶后)

@

%

>

*混合自体骨和同种异体骨置入过程)

[

*骨板还原过程)

6

胫骨钢板螺钉固定)

'

*取出的大量纤维组织或不成熟编织骨组织

图
-

""

手术过程演示

""

:

%

7

*病检提示骨纤维发育不良)

<

*正位
c

线片)

@

*侧位
c

线片

图
$

""

术后病理及术后复查影像学资料

性液体遂拔除引流管$术后第
)

天嘱患者开始膝%踝部主动屈

伸功能锻炼$术后第
$

天复查右下肢正侧位
c

线片*钢板螺

钉内固定在位!骨髓腔被均匀填充!骨皮质连续%变薄!全胫骨

未见小囊性低密度影$

-

!

$

周后根据骨折愈合情况开始负重

锻炼!直到
c

线片确认骨折完全愈合后方可完全负重$术后

病检结果提示骨纤维发育不良$

!

"

讨
""

论

""

骨纤维发育不良属于遗传性骨病!其遗传方式尚不明确!

.-*

重庆医学
-!)0

年
)

月第
*.

卷第
$

期



可能与骨祖细胞向成骨细胞分化过程中出现异常或障碍有密

切关系$有学者认为这可能与基因突变有关!如激活型
6%:(

基因突变%

[6[-$

%癌基因蛋白
M9ONI

和
M9

d

RK

及白细胞介素
9/

"

&C9/

#增高等'

$9/

(

$无症状病变患者可观察随访%定期摄片$

如果为多发性骨纤维发育不良患者!需行内分泌相关检查!早

期诊断并治疗伴随的内分泌疾病$治疗方式包括药物和手术

治疗!药物主要为双膦酸盐类!是近年来研发的抑制破骨细胞

活动的强有力的骨吸收抑制剂'

.

(

!其能有效抑制破骨细胞活

性%与骨基质理化结合%直接抑制成骨细胞分泌成骨细胞因子

修复破骨细胞等!进而有效抑制骨吸收!减轻疼痛!降低畸形和

病理性骨折发生率$

<':]X5C:;

等'

0

(研究了帕米膦酸对

#0

例骨纤维发育不良患者治疗效果!通过平均
#!

个月的随

访!其中
**

例患者疼痛明显降低!且骨转换生化指标显著降

低$

]:5&(&

等'

,

(研究双膦酸盐对
.

例骨纤维发育不良患者进

行疗效观察!在治疗
)-

个月后!进行全身骨密度和
c

射线检

查!最后发现所有患者骨骼疼痛均大大缓解!且骨代谢标志物

均已下降$临床已证实双膦酸盐药物长期治疗的安全性及耐

受性良好!不良反应较少'

)!

(

$但对于多发性骨纤维发育不良

治疗效果评价!还需进行大规模%多中心的临床对照试验$

手术治疗主要目的是通过手术的方式纠正畸形%预防疲劳

性或病理性骨折$切开活检适用于诊断困难患者$为增强受

累及骨骼的机械性强度!缓解患者症状及恢复相关工农!彻底

病灶清除%髓腔内植骨及钢板螺钉内固定变得非常有必要$通

过彻底骨髓腔病灶清除!使用自体骨"通常采用自身髂骨为首

选#移植填充骨缺损$然而对于大面积的骨缺损!自体骨往往

不能满足量的需求!同种异体骨的出现和发展为临床异体组织

移植提供支持'

))

(

$异体骨移植重建较自体骨吸收缓慢!被结

构不良骨组织取代所需的时间长!能提供长久的支撑!可用于

多发性骨纤维发育不良病灶刮除后的骨缺损填充$本例患者

联合使用自体骨"髂骨#和同种异体骨!既增加了骨组织同源

性!又能有效地增加骨移植后胫骨的机械强度$多发性骨纤维

发育不良患者骨骼进行性骨皮质变薄!髓腔内充满纤维组织或

不成熟编织骨!在行彻底病灶清除后骨皮质变得更薄!虽行髓

腔骨移植增加骨机械强度!然而在骨未完全融合之前整个骨的

机械强度变得非常低!尤其是本例患者表现为右下肢胫骨的多

发性骨纤维发育不良!为整个身体主要的承重部位!如不外加

以强度支持很可能发生骨折的风险!故本例患者在行切底病灶

清除
i

植骨融合的同时需行胫骨钢板螺钉内固定!以保证术后

患者胫骨的机械强度$

本例患者通过彻底病灶清除
i

植骨融合
i

钢板螺钉固定

治疗胫骨多发性骨纤维发育不良!缓解了症状!有效预防了病

理性或疲劳性骨折!也提高了生活质量!故此类手术方式值得

在临床上推广$
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GPESJÊ NOF1EESJ2EKME

'

=

(

"

@PR

L

I:

L

JK

L

!

-!!/

!

-$

"

*

#*

-0,9-,0"

'

))

(谭谦
"

再生医学与组织工程'

=

(

"

医学研究生学报!

-!))

!

-*

"

-

#*

))$9))/"

"收稿日期*

-!).9!/9-#

"

修回日期*

-!).9!,9!*

#

0-*

重庆医学
-!)0

年
)

月第
*.

卷第
$

期


