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患儿袁男袁愿 岁袁生后左手拇指尧食指缺如畸形伴功能障碍

愿 年遥因开具残疾证明而来我院求诊遥体格检查院精神尧反应正

常袁问答切题遥 心肺听诊无异常袁左侧上臂萎细袁前臂短小袁腕
部掌屈尧桡偏袁左手拇指尧食指自掌部完全缺如渊见图 员葬冤遥 左

肩关节活动正常袁肘关节伸直位僵硬袁腕关节背伸受限袁掌屈

可依靠前臂与中尧环尧小指夹持纸杯渊见图 员遭冤遥 中尧环尧小指背

伸受限袁屈曲尚可袁感觉功能正常遥 头尧颈尧胸尧腹体检正常遥 父

母均系农民袁非近亲结婚袁否认家族遗传史遥 实验室检查院血尧
尿尧便常规及肝功正常遥 载 线检查院左肱尺关节脱位袁尺骨短

缩尧粗大袁桡骨完全缺如袁舟骨尧大多角骨尧第 员 掌骨尧拇指尧小
多角骨尧第 圆 掌骨尧食指缺如渊见图 员糟冤遥 临床诊断为左先天性

轴旁性桡侧半肢畸形遥拟行尺腕中位化术尧尺骨截骨与肌腱转

位术袁患儿家属因经济困难等多方原因放弃治疗遥
讨论

轴旁性桡侧半肢畸形又称桡侧发育不全尧偏手畸形尧先天

性桡骨缺如或桡骨棒状手渊糟造怎遭 澡葬灶凿冤袁属于罕见畸形袁主要是

由于桡骨先天性不发育或发育不全所引起袁表现为前臂短缩袁

腕向桡侧偏斜及拇指发育不全等畸形遥 以往男性发病较女性

多袁发病常是双侧性袁单侧亦不少见袁单侧者以右侧多见遥
本例患儿无遗传史袁 先天性轴旁性桡侧半肢畸形为胚胎

期肢芽的桡侧部分纵向缺损所致袁真正原因仍不清楚遥上肢由

员 个主干和 源 个副射线组成袁桡骨尧舟状骨尧大多角骨尧第 员 掌

骨及拇指两节指骨组成第 员 副射线遥 正常胚胎发育时期躯干

旁出现肢芽后是神经引导着骨骼生长袁当 悦苑 神经根或桡神经

的引导生长受抑时袁使上肢第 员 副射线的发育受到压抑袁则形

成桡骨缺如袁同时造成拇指尧第 员 掌骨尧大鱼际肌和舟骨的缺

如遥 也与环境因素有关袁如化学物质尧辐射尧病毒感染等袁正常

情况下袁胚胎第 远 周时上肢全部形成袁因此影响胚芽的发育是

在胚胎发育的前 缘 周遥本例患儿母亲长期在家务农袁无外地居

住和出游史袁孕期是否接触化学物质或辐射袁是否受到病毒感

染等情况不详袁其发病原因有待进一步探讨遥
先天性轴旁性桡侧半肢畸形目前最常用的是 匀藻蚤噪藻造 分

类咱员暂院陨 型渊远端桡骨短缩型冤袁桡骨远端的骨骺出现延迟袁近端

骨骺正常袁桡骨仅有轻度短缩袁尺骨不弯曲曰域型渊桡骨发育不

先天性轴旁性桡侧半肢畸形 例
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全型冤袁桡骨近远端骨骺都存在但骨化核出现延迟袁桡骨中度

短缩袁尺骨变粗且呈弓形曰芋型渊桡骨部分缺损型冤袁桡骨畸形

可以在近端尧中端或远端袁但以远端 员 辕 猿 处最多见袁腕骨桡侧

偏且不稳定袁尺骨弓形增粗曰郁型渊桡骨完全缺损型冤袁最常见

的类型袁腕骨与手掌桡侧偏并向近端半脱位袁尺骨远端桡侧半

有假关节袁尺骨短而弓遥 本病例属郁型遥
对先天性轴旁性桡侧半肢畸形的治疗袁 基本目标是改善

功能和外观袁理想的方法是院淤恢复并保持手腕的正常位置曰
于腕关节既有最大限度的稳定又有一定的活动袁 而手指应具

有全幅度的活动范围曰盂尽可能维持前臂长度曰榆促进或不损

害前臂继续生长的能力遥 大多数学者咱圆暂认同治疗的起始年龄

应如同马蹄内翻足袁 出生后立即给予石膏或轻便型支具沿前

臂桡侧被动性矫正袁 对芋型与郁型的手术干预应在 猿 岁之前

乃至 员 岁左右进行遥 王新卫等咱猿暂采用带血管骨骺移植重建桡

骨等方法袁 但目前经典的概念还是在单骨化的前臂建立一个

位置合适的野稳定手冶咱源暂遥 矫正桡骨缺如的标准术式是早期实

施远端尺骨中位袁既直接增加了尺骨的功能性长度袁又为手指

的动力功能发育提供了解剖基础袁 尤其是患儿能在脑发育成

熟之前去适应重建后的手腕遥 张菁咱缘暂将尺腕中位化术尧尺骨截

骨与肌腱转位术 猿 个经典术式同期完成袁 结果手腕桡偏纠正

满意袁腕关节稳定且有一定活动度袁手指屈伸功能明显改善遥
本病例年龄偏大袁同时伴有食指和第 圆 掌骨缺损实属罕见袁预

后功能恢复一般遥
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