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　　Ｍｏｂｉｕｓ综合征首先由 Ｍｏｂｉｕｓ于１８８８年报告，主要表现

以双侧面瘫和双眼外展受限为主，之后扩展到几乎所有颅神

经。除颅神经外，可同时伴有颅面畸形、肌肉畸形、四肢骨骼肌

畸形和智力发育迟缓［１］。因该病本质目前仍未完全阐明，故多

以 Ｍｏｂｉｕｓ综合征称之
［２］。本病罕见，笔者近遇１例，现将病例

报道如下。

１　临床资料

患儿，女，４个月，印度尼西亚人。Ｇ３Ｐ３，因“瘢痕子宫，胎

儿宫内窘迫”经剖宫产娩出。母孕早期无特殊用药史及特殊疾

病史，定期产检，自诉未见异常。孕３５＋５周时发现胎动减少，

行胎心监测，胎心小于９０次／分钟，行Ｂ超检查发现胎儿严重

缺血，行剖宫产娩出。出生时全身皮肤苍白、水肿，羊水、脐带、

胎膜未见异常，胎盘呈球拍状胎盘；Ａｐｇａｒ评分：４分、５分、７

分，立即转入新生儿科。血常规检查：白细胞（ＷＢＣ）３１．７×

１０９Ｌ－１，血红蛋白（Ｈｂ）２７ｇ／Ｌ，血小板（ＰＬＴ）９６．０×１０
９Ｌ－１；

生化检查：ＴＢＬ２３３μｍｏｌ／Ｌ，ＩＢＬ２１４μｍｏｌ／Ｌ；给予呼吸机辅

助呼吸、抗感染、纠正贫血、营养脑细胞治疗，住院１４ｄ治疗好

转后出院。出院后吸吮能力差，予汤勺喂养，吸吮时呈咬合样

动作，吸吮与吞咽动作不协调，少许溢奶。２个月时家长发现

该患儿眼球活动受限，苦笑时面无表情。神经科检查：神志清

楚，情绪稳定，表情呆滞，假面具脸，听觉追踪可，能寻找光源，

视野追踪一般，视野窄，向侧需转动头部，能闭合双眼睑，双侧

瞳孔等大等圆，对光反射灵敏，双眼活动受限，双眼内斜视，双

眼外展不能，可上视、下视、内视。吸吮与吞咽动作不协调，少

许溢奶。双上肢肌张力增高，腱反射正常，病理征未引出，全身

深、浅感觉正常，共济运动好。辅助检查，磁共振成像（ＭＲ）：

外部性脑积水，双侧大脑半球白质信号于Ｔ２ＷＩ稍高，与脑白

质发育尚未完全有关；ＤＴＩ、ＤＷＩ及 ＭＲＳ未见明显异常变化。

脑干诱发电位正常。外周染色体未见异常。血常规、尿常规、

大便常规正常。诊断为 Ｍｏｂｉｕｓ综合征。

２　讨　　论

本病病因未明，对 Ｍｏｂｉｕｓ综合征病因的解释目前主要有

２种观点，（１）遗传学说：细胞遗传学发现有的 Ｍｏｂｉｕｓ综合征

患者常有染色体１Ｐ２２、１３ｑ１２．２１３相互易位，且已发现了一些

与发病有关的基因，如ＰＬＥＸＩＮＤ１，染色体１０ｑ等
［３］；（２）局部

缺血：因胚胎因素（宫内窘迫、机械压迫等）或环境毒素（母孕期

用药等）导致胚胎发育早期受损部位缺血，发育不良。大多数

学者认为此病与前期妊娠（特别是孕４～６周时），胚胎受有害

因素影响，本例中母孕早期无特殊用药史及特殊疾病史，定期

产检，未见异常，故本例无这方面病因可循。患儿出生时难产，

有宫内窘迫史，出生后诊断为缺血缺氧性脑病，且父母否认家

族遗传病史，推断该病例病因可能为局部缺血致发育不良。本

病的主要临床表现为面肌先天性瘫痪及双眼外展不能；有时可

伴有舌下神经、听神经、三叉神经、舌咽神经等颅神经受累而出

现相应的症状；颅面畸形（如小颅、外耳缺如、牙颌畸形），智力

缺陷，四肢畸形，活动障碍，共济失调，感觉障碍等。一般认为

症状与生俱来，为非进行性，但报告３例病案发现患者１０岁后

逐渐出现胸背肌、前臂肌及盆膈肌无力，腰椎前凸，翼状肩胛

等。有研究认为，肌无力可晚至儿童时期甚至老年时期发病，

但几乎所有以面瘫为特征的肌原性疾病均在新生儿时期就表

现出面瘫症状。既往文献报道中多见于年长儿或成人病例，主

要于五官科就诊（眼科及口腔科居多），儿科病例很少。本病例

患儿为婴儿，目前主要表现为面瘫及眼球活动受限，尚未发现

肌无力，根据相关文献报道，今后需注意加强患儿肌力及骨骼

发育变化的观察。本病诊断并不难，关键是对本病得有基本认

识，因本院曾诊断过此病，故本例诊断较为顺利。需要注意的

是需要与产伤所致面神经损害、脑干肿瘤、吉兰巴雷综合征、肉

样瘤病等相鉴别。注意家族遗传史及母孕史，并完善脑电图、

神经电生理、免疫组化、染色体等检查。

目前，对此病的治疗方法有：（１）对症保守治疗；（２）畸形

矫治的外科治疗，此方向发展迅猛，包括面肌麻痹、斜视、牙颌

畸形及肢体畸形的整复等［４６］；（３）综合康复治疗，目前国际上

特别强调对患儿实施综合康复治疗，包括运动、认知、心理等多

方面的功能康复［７］，提高其整体功能、生存质量，提高身心的、

精神心理的和社会生活各方面能力，消除、减轻患者身心和社

会功能障碍，增强其自立能力，使其能适应社会，提高生存质

量，这才是关键所在。本例患儿尚年幼，目前本科对患儿行感

觉统合、高压氧、口腔吞咽及面部肌肉训练等综合康复治疗，并

辅以神经营养药物等改善脑部功能，患儿精神发育及运动功能

发育较前有较大进步，患者目前未发现颅面畸形及肌无力等症

状，需注意观察患儿疾病进展，若伴有相应症状，待时机成熟可

行外科畸形矫正治疗。

参考文献：

［１］ ＣｒｏｎｅｍｂｅｒｇｅｒＭＦ，ｄｅＣａｓｔｒｏＭｏｒｅｉｒａＪＢ，ＢｒｕｎｏｎｉＤ，ｅｔ

ａｌ．ＯｃｕｌａｒａｎｄｃｌｉｎｉｃａｌｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓｏｆＭｏｂｉｕｓ′ｓｙｎｄｒｏｍｅ

［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＯｐｈｔｈａｌｍｏｌＳｔｒａｂｉｓｍｕｓ，２００１，３８（３）：１５６

１６２．

［２］ ＶｅｒｚｉｊｌＨＴ，ｖａｎｄｅｒＺｗａａｇＢ，ＣｒｕｙｓｂｅｒｇＪＲ，ｅｔａｌ．Ｍｏｂｉｕｓ

ｓｙｎｄｒｏｍｅｒｅｄｅｆｉｎｅｄ：ａ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ｏｆ ｒｈｏｍｂｅｎｃｅｐｈａｌｉｃ

０１５ 重庆医学２０１４年２月第４３卷第４期



ｍａｌｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔ［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙ，２００３，６１（３）：３２７３３３．

［３］ ｖａｎｄｅｒＺｗａａｇＢ，ＶｅｒｚｉｊｌＨＴ，ＷｉｃｈｅｒｓＫＨ，ｅｔａｌ．Ｓｅ

ｑｕｅｎｃｅａｎａｌｙｓｉｓｏｆｔｈｅＰＬＥＸＩＮＤ１ｇｅｎｅｉｎＭｏｂｉｕｓｓｙｎ

ｄｒｏｍｅｐａｔｉｅｎｔｓ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＮｅｕｒｏｌ，２００４，３１（２）：１１４１１８．

［４］ ＭａｒｒｅＤ，ＨｏｎｔａｎｉｌｌａＢ．ＢｒａｉｎｐｌａｓｔｉｃｉｔｙｉｎＭｏｂｉｕｓｓｙｎ

ｄｒｏｍｅａｆｔｅｒｕｎｉｌａｔｅｒａｌｍｕｓｃｌｅｔｒａｎｓｆｅｒ：ｃａｓｅｒｅｐｏｒｔａｎｄｒｅ

ｖｉｅｗｏｆｔｈｅｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ［Ｊ］．ＡｎｎＰｌａｓｔＳｕｒｇ，２０１２，６８（１）：

９７１００．

［５］ＬｕＪＣ，ＣｈｕａｎｇＤＣ．Ｏｎｅｓｔａｇｅｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎｆｏｒｂｉｌａｔｅｒａｌ

Ｍｏｂｉｕｓｓｙｎｄｒｏｍｅ：ｓｉｍｕｌｔａｎｅｏｕｓｕｓｅｏｆｂｉｌａｔｅｒａｌｓｐｉｎａｌａｃ

ｃｅｓｓｏｒｙｎｅｒｖｅｓｔｏｉｎｎｅｒｖａｔｅ２ｆｒｅｅｍｕｓｃｌｅｓｆｏｒｆａｃｉａｌｒｅａｎｉ

ｍａｔｉｏｎ［Ｊ］．ＡｎｎＰｌａｓｔＳｕｒｇ，２０１３，７０（２）：１８０１８６．

［６］ＥｋｅｒＥ，ＴｅｌｌｉｏｇｌｕＡＴ．Ｕｐｐｅｒｌｉｐａｕｇｍｅｎｔａｔｉｏｎｗｉｔｈｄｏｕｂ

ｌｅｒｏｗｓｕｂｃｕｔａｎｅｏｕｓｐｅｄｉｃｌｅｄＶＹｆｌａｐｓｉｎＭｏｂｉｕｓｓｙｎ

ｄｒｏｍｅ［Ｊ］．ＪＣｒａｎｉｏｆａｃＳｕｒｇ，２０１０，２１（５）：１６０４１６０７．

［７］ＢｏｇａｒｔＫＲ，ＴｉｃｋｌｅＤｅｇｎｅｎＬ，ＪｏｆｆｅＭＳ．Ｓｏｃｉａｌｉｎｔｅｒａｃｔｉｏｎ

ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅｓｏｆａｄｕｌｔｓｗｉｔｈ ＭｏｅｂｉｕｓＳｙｎｄｒｏｍｅ：ａｆｏｃｕｓ

ｇｒｏｕｐ［Ｊ］．ＪＨｅａｌｔｈＰｓｙｃｈｏｌ，２０１２，１７（８）：１２１２１２２２．

（收稿日期：２０１３０９０５　修回日期：２０１３１０１６）

作者简介：曾坤青（１９７４－），本科，主治医师，主要从事创伤骨科工作。

·短篇及病例报道·

拇指钙化性腱膜纤维瘤１例报告

曾坤青，任志坚，刘　悦，郭华春

（广东省广州市天河区人民医院骨科　５１０６６０）

　　ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１６７１８３４８．２０１４．０４．０５４ 文献标识码：Ｃ 文章编号：１６７１８３４８（２０１４）０４０５１１０２

　　体表肿物是人体常见的病变，可发生于任何年龄及身体表

面的任何部位，多为良性，切除后易复发。手指部位较常见的

肿瘤为血管球瘤、海绵状血管瘤。本科最近收治了１例拇指肿

物病例，术后经病理检查为纤维瘤，现报道如下。

１　临床资料

患者，男，４８岁，广东丰顺人，因“发现右拇指无痛性肿物２

年余”于２０１２年１１月２５日入院。查体右拇指指间关节背侧

见１个椭圆形肿物，大小约３．５ｃｍ×２．５ｃｍ×１．５ｃｍ，外观粉

红色，表面局部皮肤角质化，质韧，活动小，用力挤捏有微痛感，

拇指甲根部破坏，见图１。Ｘ线片未见有拇指骨质异常改变，

见图２。

图１　　右拇指指间关节背侧见１个椭圆形肿物

　　入院后，完善相关检查和准备后，在拇指根部指神经阻滞

麻醉下，行肿物切除术。术中见肿物壁呈蛋壳样，韧而略带硬；

内容如脂肪球样，切面灰白色，质实略韧。拇指甲床根部破坏，

肿物基底与指间关节囊相连，较肿物稍小，见图３。

图２　　Ｘ线片未见指骨骨质的异常改变

图３　　肿瘤壁形如蛋壳，内容如球状，表面散布毛细血管，

切面灰白色，质实韧

　　病理检查：肿瘤细胞呈梭形，核小，胞浆红染，异形不明显，

见图４、５。建议做免疫组织化学检测：Ｖｉｍ、Ｓ１００、ＳＭＡ协助

鉴别诊断。病理（免疫组织化学）：Ｖｉｍ（＋）、Ｓ１００（－）、ＳＭＡ
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