
骨内腱鞘囊肿病灶在 Ｔ１ＷＩ呈略低信号，在 Ｔ２ＷＩ呈略高信

号，有助于该病的诊断。（３）骨囊肿。多发长管骨骨端，少见于

腕骨，好发于２０岁左右青少年，男性多见。具有病变范围大、

肿胀及骨皮质变薄、无明显硬化边、囊内水样密度等特点；腕骨

骨内腱鞘囊肿为密度均匀的液样病变，囊腔内ＣＴ值为３６～４５

ＨＵ，低于软组织而高于水样密度，对骨内腱鞘囊肿的术前定

性诊断及鉴别诊断具有重要价值。动脉瘤样骨囊肿、软骨母细

胞瘤、骨巨细胞瘤、局限性骨脓肿等，这些病变都是具有其特征

性的病理组织学表现和临床症状，易于区别。临床症状及影像

学有助于诊断，但仍需要综合分析，必要时还需要病理确诊。

３．３　骨内腱鞘囊肿手术相关事项及预后　腕骨骨内腱鞘囊肿

治疗，目前国内、外缺少大样本临床报道，考虑该形成机制及病

理属于良性骨肿瘤范畴，手术采用囊肿刮除自体骨植骨，被诸

学者认同，也是现在的主要治疗方法［７８］。对于无症状的病例，

有学者仍主张早期手术，避免影响腕部关节发育，导致骨关节

炎等［９］。术中先将腕骨内黏液样或胶冻样物吸出，腕骨开窗大

小适合，既利于术中操作将纤维囊壁刮除干净和植骨填塞，又

不对腕骨关节面软骨完整性破坏太大。术中将腕骨开窗的骨

块或用修整的髂骨覆盖腕骨开窗口用３０～５０不可吸收线缝

合，避免植骨颗粒外移或进入腕关节，同时术后石膏托外固定。

在理论上，手术治疗可阻止病灶进展，植骨愈合后能改善关节

应力分布［１０］。植骨可选择自体髂骨、异体骨、人工骨或骨水泥

填术。但由于自体髂骨富含诱导性和确定性骨祖细胞、成骨细

胞、细胞刺激因子等，机体相容性好、无排异反应等［１１］，骨愈合

好，为首选植骨材料。
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２例假性马德隆畸形影像诊断及文献复习
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　　假性马德隆畸形（ｐｓｅｕｄｏｍａｄｅｌｕｎｇｄｅｆｏｒｍｉｔｙ）较少见，国

内仅见５例报道
［１２］，本院遇尺骨远段外生骨疣引起的假性马

德隆畸形２例，现提出报告并结合有关文献作初步分析，以期

提高其影像诊断水平。

１　临床资料

病例１，男，１３岁。１年前始感左前臂尺侧距腕部约４ｃｍ

处有一硬块，逐渐增大，腕部活动时觉局部疼痛。既往史、个人

及家族史均无特殊。入院查体：生命体征正常，左尺骨远端短

缩，距腕关节约４ｃｍ处触及一肿块，大小约６．０ｃｍ×２．０ｃｍ

×１．５ｃｍ，质硬，不活动，左腕尺侧空虚感，左前臂中部稍向桡、

背侧弯突。影像表现：左腕正、侧位片（图１、２）可见尺骨远段

距干骺端约２．５ｃｍ处有一向桡掌侧突出的广基型骨性突起，

其骨皮质与母骨相连，骨髓腔与母骨骨髓腔相通。尺骨明显缩

短，远端短于桡骨骺板线，尺骨茎突远端比桡骨茎突远端缩短

约２０ｍｍ。下尺桡关节间隙增宽，桡骨长轴向桡、背侧弓形弯

突，腕骨角约１３０°，桡骨远端骨骺的尺、掌侧部变薄，使骨骺在

桡尺、桡掌方向均呈楔形。ＣＴ的轴位及冠状多平面重组技

术（ＭＰＲ）、三维重建（３Ｄ）展示骨疣的骨皮质母骨皮质连续（图

３空箭）、髓腔余母骨髓腔相通（图４空箭）和宽基底骨性突起

（图５黑箭），证实尺骨骨性突起的数字化Ｘ线摄影术（ＤＲ）所

见。印象：左腕假性马德隆畸形，继发于尺骨远段外生性骨疣。

病理诊断为（左尺骨远侧干骺端）骨软骨瘤，在臂丛麻醉下行左

尺骨肿瘤切除植骨术，术后恢复良好。

病例２，男，９岁。左手无名指畸形３年余。患儿祖父、父
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亲均患左下肢“多发骨软骨瘤”。入院查体：生命体征正常，左

无名指中节近端触及硬块，左腕尺侧空虚，左前臂中部稍向桡、

背侧呈弓形弯突。影像表现：左腕正、侧位片（图６、７）可见尺

骨远段干骺端尺侧有一向桡掌侧突出的广基型骨性突起，其骨

皮质与母骨相连，骨髓腔与母骨骨髓腔相通。尺骨远端短于桡

骨干骺线，尺骨茎突远端比桡骨茎突远端缩短约２０ｍｍ。桡骨

远端骨骺的尺、掌侧部变薄，使骨骺在桡尺、桡掌方向均呈楔

形。下尺桡关节间隙增宽，腕骨角约１２０°。印象：左腕假性马

德隆畸形，继发于尺骨远段外生骨疣，合并左手指、掌骨多发外

生骨软骨瘤。病理诊断为（左尺骨远侧干骺端）骨软骨瘤，在全

麻下行左尺骨肿瘤切除植骨术，术后恢复良好。

图１　左腕正位片　 图２　左腕侧位片　 图３　ＣＴ的轴位图像　 图４　ＣＴ的冠状 ＭＰＲ图像

图５　ＣＴ的３Ｄ图像　 图６　左腕部正位片　 图７　左腕部侧位片　 图８　左小腿正位片　

２　讨　　论

马德隆畸形（ｍａｄｅｌｕｎｇｄｅｆｏｒｍｉｔｙ）由 Ｄｕｐｕｙｔｒｅｎ于１８２９

年首先报告，Ｍｓｄｅｌｕｎｇ于１８７８年作了详细描述，该畸形系桡

骨远端骨骺内侧和掌侧部生长障碍，而外侧骨骺和尺骨发育正

常，使桡骨远端向尺侧和掌侧成角加大，可伴有手的刺刀样掌

侧偏斜和尺骨头半脱位，４０％有遗传史和家族史，为常染色体

显性遗传［３６］。而假性马德隆畸形是相对于马德隆畸形而言

的，为其他疾病的后遗症或并发症，如尺骨远侧干骺端桡侧缘

外生骨疣、桡骨远端骺板骨折致尺侧生长停滞、感染，以及在复

杂的骨发育不良中（如软骨发育不全、黏多糖病Ⅳ型、佝偻病）

产生的短尺骨［１２，４７］。

本组２例患者均出现尺骨缩短和桡骨弓状变形。有学者

认为尺骨缩短是由于尺骨远段骨软骨瘤抑制尺骨生长，而桡骨

弓状变形系尺骨桡侧的外生骨疣顶压所致［５］，但本组２例均未

显示尺骨骨疣顶压桡骨。本组病例２有遗传性多发骨软骨瘤

病家族史（祖父的左小腿正位片见胫、腓骨多发外生骨疣，图

８）。Ｖａｎｈｏｅｎａｃｋｅｒ等
［７］随访观察的遗传性多发性外生骨疣

（ｈｅｒｅｄｉｔａｒｙｍｕｌｔｉｐｌｅｅｘｏｓｔｏｓｅｓ，ＨＭＥ）３１例总共４８９个骨疣

中，有２例（５岁和２９岁）的尺骨远段外生骨疣继发假性马德

隆畸形，认为尺骨缩短和桡骨弓形弯曲始于４～５岁，并且其程

度随年龄增长软骨内骨形成进展而日趋明显。

结合本文及文献有限病例资料，尺骨远段外生骨疣继发假

性马德隆畸形影像诊断依据主要为：尺骨远段外生骨疣；可能

始于４～５岁的进行性尺骨缩短和桡骨弓状变形；具有马德隆

畸形的其他腕部改变；可有遗传性多发外生骨疣家族史。
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　　原发性干燥综合征（ｐｒｉｍａｒｙＳｊｇｒｅｎｓｓｙｎｄｒｏｍｅ，ｐＳＳ）是一

种主要累及外分泌腺体的慢性炎症性自身免疫病。它合并获

得性血友病Ａ（ａｃｑｕｉｒｅｄｈｅｍｏｐｈｉｌｉａＡ，ＡＨＡ ）罕见。现将本

科收治的１例ｐＳＳ并ＡＨＡ患者的诊治情况报道如下。

１　临床资料

患者，女，６３岁，因“口干伴右上肢、左下肢皮肤瘀斑４个

月”于２０１２年３月１日入院。伴随轻微鼻出血、牙龈出血。既

往无出血病史。入院查体：生命体征平稳。四肢皮肤见散在片

状瘀斑，以右上肢、左下肢明显。胸廓未见异常，双肺叩诊呈清

音，双肺呼吸音清，未闻及干湿音。心界不大，心律齐，各瓣

膜区未闻及病理性杂音。腹部外形正常，全腹软，无压痛及反

跳痛，腹部未触及包块，肝、脾肋下未触及。双下肢无水肿。病

理反射未引出。实验室检查：红细胞（ＲＢＣ）３．４５×１０１２／Ｌ，血

红蛋白１０４ｇ／Ｌ ，血小板（ＰＬＴ）１９０×１０
９／Ｌ，白细胞（ＷＢＣ）

６．７３×１０９／Ｌ；尿蛋白定性（±）；红细胞沉降率（ＥＳＲ）４２．０

ｍｍ／ｈ；甲状腺功能示促甲状腺激素（ｔｈｙｒｏｔｒｏｐｉｎ，ｔｈｙｒｏｉｄｓｔｉｍ

ｕｌａｔｉｎｇｈｏｒｍｏｎｅ，ＴＳＨ）５．４４ｍＵ／Ｌ，游离三碘甲状腺原氨酸

（ＦＴ３）２．２３ｐｍｏｌ／Ｌ，游离甲状腺素（ＦＴ４）１３．９３ｐｍｏｌ／Ｌ；免疫

全套示：抗中性粒细胞胞浆抗体（ＡＮＣＡ）（－），抗心磷脂抗体

１９．４８ＲＵ／ｍＬ。补体Ｃ３０．７７３ｇ／Ｌ，免疫球蛋白正常，类风湿

因子、抗环瓜氨酸肽抗体（抗ＣＣＰ）（－），抗核抗体（＋）１∶３２０

均质斑点胞浆型，抗ＳＳＡ抗体（＋＋），抗ＳＳＢ抗体（＋＋）。Ｃ

反应蛋白（ＣＲＰ）４．７９ｍｇ／Ｌ。凝血常规示：活化部分凝血酶时

间（ＡＰＴＴ）８７．９０ｓ，凝血酶原时间（ＰＴ）、凝血酶时间（ＴＴ）、血

浆纤维蛋白原（ＦＩＢ）正常。ＡＰＴＴ不能被正常血浆所纠正。凝

血因子Ⅷ活性（ＦⅧ∶Ｃ）１．５０％（正常６０％～１５０％），凝血因子

Ⅸ活性（ＦⅨ∶Ｃ）６８．２％（正常６０％～１５０％），凝血因子ＦⅧ∶

Ｃ抗体 １０２．００ Ｕ／ｍＬ（Ｂｅｔｈｅｓｄａ法）。眼科会诊 示：双 眼

Ｓｃｈｉｒｍｅｒ试验（＋），角膜染色试验（＋），泪膜破碎时间（＋）。

唾液腺显像示双侧腮腺摄取和排泌功能轻中度降低，双侧颌下

腺功能严重受损。唇腺活检提示腺泡组织内可见灶性淋巴细

胞浸润。诊断：ｐＳＳ并获得性ＡＨＡ。给予泼尼松４０ｍｇ１次／

天，环孢素５０ｍｇ，３次／天，以及兰索拉唑、骨化三醇、碳酸钙等

对症支持治疗，患者皮肤瘀斑逐渐减轻，好转出院。随访３个

月未再出血。

２　讨　　论

ｐＳＳ可并发皮肤、骨骼肌肉、肺、肾、消化系统、神经系统等

病变，但并发ＡＨＡ罕见，查阅文献［１３］，国外有３例类似报

道。需提高对ＡＨＡ的认识，才能使疾病得到正确的诊断与

治疗。

ＡＨＡ是指既往无出血史的非血友病患者，体内产生Ｆ

Ⅷ：Ｃ自身抗体，导致凝血因子减少所引起的获得性出血性疾

病。它属于后天获得性血友病，这种疾病虽然在临床上较为少

见，但其常常突然发病，出现严重的出血症状，若不及时治疗常

引起生命危险。ＡＨＡ年发病率约为０．２～１．０／百万，可见于

任何年龄，男女均可发病，儿童罕见。Ｄｅｉｇａｄｏ等
［４］总结了２３４

例年龄为８～９３岁的患者，发现两个发病高峰段为２０～４０岁

和５０～８０岁。本例为女性患者，６３岁发病，处于发病高峰段。

其诊断ｐＳＳ（符合２００２年干燥综合征国际分类诊断标准）并

ＡＨＡ。本例患者为在ｐＳＳ的基础上并发 ＡＨＡ，主要表现为

四肢皮下出血。出血为 ＡＨＡ最重要的临床特征，约２／３的

患者有自发性出血。常见出血部位为皮肤（地图样大片瘀斑）、

黏膜（鼻出血、齿龈或尿道出血等）、肌肉血肿和关节腔出血等。

出血一般较为严重，但出血的严重程度与血浆ＦⅧ∶Ｃ水平、Ｆ

Ⅷ∶Ａｂ滴度无明显相关
［５］。ＡＨＡ的发病机制尚不十分清

楚，其常见病因为：（１）自身免疫性疾病（６．６０％～２１．５０％），如

系统性红斑狼疮（ＳＬＥ）、类风湿关节炎（ＲＡ）、系统性硬化

（ＳＳｃ）、干燥综合征（ＳＳ）、自身免疫性溶血贫血等；（２）女性围生

期（６．００％～２１．００％）；（３）恶性肿瘤（５．５０％～１８．００％），如前

列腺癌、血液系统肿瘤、肺癌、肾癌等；（４）药物反应（３．００％～

６．００％）如青霉素、氯霉素或苯妥英钠等；（５）皮肤病变

（４．５０％～６．００％），如银屑病、大疱性天疱疮、非特异性皮炎

等；（６）其他相关疾病，如外科手术、哮喘、感染、糖尿病等。然

而，有４２．００％～５３．００％的 ＡＨＡ患者暂无病因可寻
［６］。本

例患者正是ｐＳＳ并发ＡＨＡ，临床上罕见。ＡＨＡ不同于血友

病Ａ，前者可发生于女性或男性，既往无出血病史，初次出血可

发生于老龄期；而血友病 Ａ只发生于男性，且中、重型血友病

常在幼年或壮年起病。ＡＨＡ的实验室检查有其自身的特点：

（１）ＡＰＴＴ明显延长；（２）ＦⅧ∶Ｃ水平显著下降；（３）抗ＦⅧ∶

Ｃ抗体增加。

９７６１重庆医学２０１３年５月第４２卷第１４期




